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INTRODUCCION:

- El corazén es un érgano de caracteristicas y funciones muy
~ peculiares cuya estructura esta compuesta por tejidos
“altamente especializados, con patologias propias de su
naturaleza. Es uno de los diferentes sistemas que
conforman al cuerpo humano y con los cuales
obligadamente comparte muchas caracteristicas biologicas,
quimicas e inmunologicas, etc., este hecho lo predispone a
ser un 6rgano blanco de enfermedades multisistémicas o
propias de algin otro 6rgano o sistéma. En otras palabras .
- el corazén puede verse afectado 'por diferentes
mecanismos en una gran variedad de patologias.
En esta ocasion nos referiremos a la Dermatomiositis y a la
Polimiositis entidades propia del musculo estriado y piel de
'etiologia desconocida y que por mecanismo aun obscuros
en ocasiones involucran o dafian al tejido miocérdico. Si
bien los mecanismos de daflo estructural pueden

permanecer en ocasiones en la incertidumbre, el



conocimiento de la expresion clinica que este dafio traduce
no.

El presente estudio estd entonces enfocado a tratar de
identificar el tipo y las caracteristicas clinicas de la lesion
nﬁocérdica que pueden llegar a presentarse en pacientes
con estas patologias referidas, de tal manera que sean
tomadas en cuenta para su prevencién o en su defecto
administrar el tratamiento mas adecuado de acuerdo a las

caracteristicas de estas.



 ANTECEDENTES CIENTIFICOS:

La Dermatomiositis/Polimiositis (DM/PM) es una
enfermedad inflamatoria sistémica dé causa desconocida
que afecta principalmente al misculo estriado proximal y
que cuando se asocia a alteraciones cutineas se ha
denominado dermatomiositis 1-4. El diagnéstico de estas
enfermedades ante la sospecha clinica se apoya en los
criterios de Bohan y Peter 5.6 descritos en 1975 en la
‘biopsia ‘de misculo y la electromiografia. Si bien estas
patologias afectan principalmente al misculo estriado y la
piel tambien son capaces de involucrar otros Organos y
tejidos del organismo de entre los cuales se encuentra el
corazén. Los mecanismos a través de los cuales esto
ocurre no estan atn bien delineados, Behan et al, postulan
que el dafio cardiaco es causado por la presencia de
anticuerpos especificos’. Las lesiones cardiacas afectan
predominantemente el sisttma de  conduccion,
describiéndose tambien arritmias, prolapso de la valvula
mitral, insuficiencia cardiaca, contraccion ventricular

hiperdindmica y pericarditis 8-19. En estudios mas
3



: ‘recientes los autores coinciden que la incidencia del
prolapso mitral y la contraccién hiperdinimica del

“ventriculo izquierdo son menos frecuente que lo reportado

" ‘previamente 20,

A ‘pesar de la presencia de algin tipo de alteracion
-cardiaca en mas del 50% de los pacientes con
dermatomiositis y polimiositis, la muerte de estos es en su

" mayoria de origen no cardiaco.



PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA:

la DM/PM es una enfermedad de etilogia desconocida que
entre otros organos afecta al corazén. Desde hace varios
aflos se han estudiado las alteraciones que esta produce
sobre este 6rgano blanco mediante diferentes métodos.. En
un principio se indentific6 al prolapso de la valvula mitral y
a la contraccion hiperdindmica del corazén como
" catracteristicos de esta enfermedad, adeinés de los
* trastornos de conducciéon. En estudios mds recientes las
primeras 2 entidades se han reportado con mucho menor
frecuencia.

La definicion de las alteraciones cardiacas en la DM/PM
en nuestro medio han sido subanalizadas por lo que surgen

algunas interrogantes:

1.- Cuales son las alteraciones cardiacas que con mayor
frecuencia se observan en pacientes con este tipo de
enfermedad.

2.- Es realmente frecuente el prolapso de la valvula mitral

en estos pacientes.



3.~ Es realmente frecuente observar un corazén
hiperdindmico en estos pacientes.
4.- Hasta que punto las alteraciones cardiacas han influido

en la evolucion del paciente.



' OBJETIVOS:

OBJETIVO GENERAL: v
Conocer la frecuencia y tipo de alteraciones cardiacas en
' DM/PM.

OBJETIVOS PARTICULARES:

1. Conocer el tipo de anormalidades.

2. Conocer la frecuenéia del prolapso mitral en esto
pacientes.

3. Conocer la gravedad de las anomalias cardiacas y su

repercusion en la evolucion de estos pacientes.



-~ HIPOTESIS

HIPOTESIS NULA
La DM/PM es una enfermedad inflamatoria que no
“afectan el tejido miocérdico y por ende no condicionan
~ alteraciones estructurales y funcionales de este.

HIPOTESIS VERDADERA
La DM/PM es una enfermedad que afecta al corazén
condicionando alteraciones estructurales y funcionales de

este.



PACIENTES Y METODOS:

El estudio se llevo a cabo de manera prospectiva en un
grupo de 15 pacientes de los cuales 8 fueron captados
revisando el registro de pacientes intemados en los ultimos
2 aflos con diagndstico de DM/PM. El resto de los
pacientes se captaron a través de la consulta externa del
mismo servicio.

La seleccion de los pacientes se llevo a cabo de acuerdo a

los siguientes criterios:

Criterios de Inclusién:
* Pacientes con diagndstico bien establecido de DM/PM

segun los criterios de Bohan y Peter.

Criterios de Exclusidén:
* Pacientes con diagnostico dudoso de DM/PM.
* Pacientes que apenas inician estudio por sospecha de

estos padecimientos.



- # Pacientes con otras enfermedades del tejido conectivo o

sindromes de sobreposicion.

* Pacientes con diagnostico de DM/PM y enfermedad - -

cardiaca atribuible a otro origen.

Criterios de No Inclusién:
* Pacientes con mala ventana Ecocardiografica.

. *Pacientes que abandonen el estudio.

Los pacientes fueron sometidos a los siguientes estudios:

Clinico: Se realiz6 una historia clinica completa poniendo
mayor énfasis en el interrogatorio acerca del aparato
cardiovascular asi como una exbloracic’m fisica lo mas

detallado posible del area cardiaca y regiones asociadas.

Electrocardiografico: Se tomé un electrocardiograma de
~ reposo de 12 derivaciones y una tira de ritmo de un
minuto utilizando para esto un electrocardiograto Hewlett-
Packard de 3 canales. '

10



v ‘_Raidiograﬁa de Toérax: Se solicité al servicio de-
Radiodiagnéstico una Teleradiografia de torax PA.

Ecocardiograma: Se llev a cabo previa cita utilizando
‘para esto un equipo Toshiba Sonolayer 65 con trasducfores
de 2.5 y 5 MHz, llevando a cabo una revision rutinaria de
la anatomia del corazon, funcién de las valvulas cardiacas,
morfologia y funcién ventricular utilizando para ello el
Modo M y Bidimensional, Doppler Pulsado Continuo y
Color. Se guardé el registro en un Videocassete de formato
VHS.

1



" DEFINICION DE VARIABLES Y ESCALAS DE
MEDICION:

VARIABLE INDEPENDIENTE: Polimiositis/Dermato-

" miositis.

VARIABLES DEPENDIENTES:

~ Generales:

Edad (afios), Tiempo de evolucion de la enfermedad
(afios).

4 ,Frecuenéia'cardiaca (latidos por minuto), presién arterial
(mmHg).

Variables Electrocardiograficas:

Los intervalos PR, QT, y el complejo QRS se mediran en
milisegundos siempre basados en la velocidad a la que es
corrido el papel electrocardiografico (estandar: 25
mm/seg). |

* El eje eléctrico del corazén se medira en grados.

12



o El tamafio de todas las ondas se mediran en milivoltios y

o siethpfe basados en la calibracion dada al
- electrocardiografo. (estandar: 1 cm/1 mV).

Variables Ecocardiograficas.

Mitral:

Distancias ES y DE en milimetros

Pendiente EF mm/seg.

Area valvular mitral en centimetros cuadrados.

.Gradiente medio en milimetros de mercurio.

Aorta:
Dimensiones de la raiz aértica, apertura valvular aértica,
auricula izquierda, tracto de salida de ventriculo derecho
en milimetros de mercurio. '

"Gradiente Pico en milimetros de mercurio.

13



Tricuspide:
Gradiente retrogrado (en caso de insuficiencia ) en
milimetros de mercurio. '

Pulmonar:

Presion sistolica en milimetros de mercurio.

Ventriculo izquierdo:

Dimensiones de la cavidad en sistole y diastole, pared
septal y posterior en milimetros.

Fraccién de expulsion: se expresard en porcentaje.

La contractilidad se medira segin las cualidades de esta:
O=normal, 1= hipocinesia, 2= acinesia, 3= discinesia, 4

hipercinesia.

Por ser un estudio de tipo descriptivo, se analizaron

aspectos de frecuencia, razén, promedio y proporcion.
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RESULTADOS:

Se revisaron un total de 15 pacientes cuyo diagndstico
inicial era DM/PM. De estos se excluyeron 5, uno que
falleci6 antes de completar el protocolo establecido y en
los cuatro restantes los estudios diagnésticos
complementarios fueron negativos excluyéndose esta
patologia.

El estudio comprendi6 10 pacientes, que cumplieron con
los criterios de inclusion 8 fueron del sexo femenino
(80%), 2 del sexo masculino (20%) (tig 1), el rango de
edad fue de 20 a 58 afios con una media de 41.8 +12.03.
Respecto al tiempo de evolucién de la enfermedad este
vario de 9 meses hasta 14 afios con una media de 4.5 + 4.1
- afios. En nueve pacientes la enfermedad se encontré en
_periodo de remisidén y solo un paciente tenia un cuadro
agudo con afeccién muscular severa. Nueve pacientes
recibian tratamiento con Prednisona (a una dosis promedio
de 7.5 mg diarios), 3 pacientes con metotrexate (20 mgs
¢/8 dias).

15



Nueve pacientes negaron algin antecedente de enfermedad
cardiovascular y solo uno de ellos refiri6 un Infarto del
Miocardio de localizacién anteroseptal un afio antes. Tres
pacientes (30%) son portadores de hipertension arterial
sistémica tratados con calcioantagonistas e inhibidores de
laECA (fig 2).

Ocho pacientes (80%) refirieron como sintoma principal
disnea de medianos y en ocasiones pequefios esfuerzos.
Seis pacientes (60%) se quejaron de palpitaciones aunque
no frecuentes y solo uno refirié haber sido estudiado con
monitoreo Holter afios atras. Cuatrc pacientes aquejaron
dolor toracico atipico (fig 3). .

La presion arterial se encontré dentro de limites normales
la presion sistélﬁca oscil6 entre 120 y 140 mmHg con una
media de 126 £ 9.1 y la diastolica entre 70 y 90 mmHg con
una media de 79.5 +.8.5 La frecuencia cardiaca estaba
entre 66 y 120 latidos por minuto con una media de 83.3
+17.7

El electrocardiograma mostré ritmo sinusal en todos los

pacientes. El intervalo PR vario de 120 a 180 mSeg. con

16



una media de 144 + 21.5; el complejo QRS vario entre 70
y 120 mSeg con una media de 83.0 + 14.8, ¢l eje eléctrico
se localiz6 entre - 60 a + 100 grados con un eje medio a
42.5 £ 40.5 grados. El intervalo QT midio entre 320 y 400
mSeg con una media de 353 + 352 y el intervalo QT
corregido tuvo una media de 411 + 25 siendo normal en
todos los pacientes (tabla 1).
En un paciente se documenté un bloqueo completo de la
Rama Izquierda del Haz de His, en otro paciente se
observo imagen de bloqueo de rama derecha del Haz de
His con un QRS de 100 mSeg secundario a sobrecarga
sistélica del ventriculo derecho (fig 4).
No se observaron alteraciones de la conduccién como
bloqueos auriculoventriculares, bloqueos sinoauriculares, o
bloqueos fasciculares aislados, tampoco se observod

sindromes de pre-excitacion.

Las radiogratias de térax fueron analizadas por 2
radidlogos adscritos al servicio de radiodiagnéstico

obteniendo una opinién de cada uno de ellos respecto a
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cada radiografia. Cinco estudios radiogrificos fueron
normales, en 2 se observo infiltrado difuso de localizacién
basal, otro compatible con cardiopatia hipertensiva y en
otra se observo una doble imagen en la silueta cardiaca de
sitio no precisado. Una placa no fue valorable por haberse
tomado en posicion de decibito por incapacidad fisica de
la paciente.

El ecocardiograma descartd la presencia de lesiones
congénitas, la concordancia AV y VA fue normal en todos
los pacientes. En la valvula mitral la pendiente EF varié
entre 22 y 150 mm/seg con una media de 86.1 + 49.0, la
distancia DE entre 7 y 20 mm (media 15.5 + 4), la
distancia ES entre 4 y 14 mm (media de 7.3 + 3.3) (tabla
2). Solo en una paciente se documenté la presencia de
lesion valvular mitral que consisti6 en estenosis de la
misma con valvas engrosadas, comisuras parcialmente
fusionadas y apertura en domo; en el Doppler continuo se
registrd una area valvular mitral de 1.5 con un gradiente
medio de 5.6, el Doppler codificado color ademds del

continuo puso de manifiesto una insuficiencia mitral leve.
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La valvula aértica se encontré practicamente normal en
" todos salvo la paciente con lesién mitral en quien tambien
- se registré insuficiencia adrtica grado I-II. La raiz de aorta
" varié entre 25 y 39 mm (media 29 + 4.7), la apertura entre
- 15 y 24 mm (media 19.4 + 5.4), la auricula izquierda entre
285 y 39 mm (media 34 + 3.6), el tracto de salida del
“ventriculo derecho entre 25 y 37 mm (media 29.8 + 18.3)
“(tabla 3).
En la valvula tricuspide se documentd insuficiencia
funcional en 8 pacientes (80%) en 7 de ellos leve (70%) y
en uno moderada (10%) . No se documentd lesién
organica.
Utilizando el gradiente retrogrado de la insuficienica
tricuspidea se calculd la presion sistolica de la arteria
pulmonar encontrando hipertensién arterial Pulmonar en 5
pacientes - (50%) con presiones sistolicas entre 35 y 84
mmHg con una media de 52 mmHg. No se encontrd
insuficiencia pulmonar.
Los hallazgos relevantes en el registro ecocardiografico del

ventriculo izquierdo fueron:



Contractilidad: un paciente tuvo hipocinesia anterior y
‘discinesia septal compatibles con un infarto del miocardio
A/S, en otro paciente se documentd una hipocinesia
"generalizada sin evidencia de infarto o lesién infiltrativa.
: Eh el resto de los pacientes la contractilidad segmentaria y
global fue normal, en ningin paciente se observd
hipercinesia. En 2 pacientes el grosor de la pared posterior
y septal se encontraron por encima de los wvalores
normales. Las medidas obtenidas en el ventriculo izquierdo

" se observan en la tabla 4.

El ventriculo derecho se encontré con dilatacion moderada

solo en un paciente.

20



DISCUSION:

La DM-PM es una patologia de origen desconocido que en
algunas ocasiones involucra al corazén. En este estudio
nosofros utilizamos métodos no invasivos para evaluar el
estado anatémico y fincional del corazén en los pacientes
con DM/PM (electrocardiograma, radiografia de térax y
ecocardiografia). Las alteraciones cardiacas que con mayor
frecuencia se han detectado en estos pacientes segin los
reportes de la literatura son el prolapso de la valvula
mitral, la hiperdinamia ventricular izquerda y alteraciones
en el ritmo cardiaco 821, En nuestro estudio El
electrocardiograma de los pacientes fue anormal en 3 de
ellos (30%), las alteraciones de la conduccién observadas
se limitaron a bioqueos de rama, uno de ellos secundario a
cardiopatia isquémica; no se observaron arrittnias aunque
definitivamente, un electrocardiograma de 12 derivaciones
no ¢s el método mas efectivo para su deteccién y estudio.
Los datos radiograficos tueron poco relevantes, el 50% de
las radiografias fue normal y una no wvalorable, en un

paciente con antecedentes de hipertensién se detectd
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cardiomegalia grado 1 y en otros 2 solo datos de fibrosis
basal.
| El ecocardiograma fue el estudio que mds diferencias tuvo
en relacién a los estudios publicados. En afios anteriores se
public una incidencia de hasta un 65% de prolapso de la
valvula mitral4 en estos pacientes, sin embargo estudios
mds recientes seifalan que la incidencia de esta patologia
es menor20. En nuestro caso nosotros no encontramos
prolapso de la vilvula mitral y/o estado hiperdindmico en
“ninguino paciente. Por el contrario observamos hipocinesia
generalizada en un- paciente sin evidencias de infarto o
lesién infiltrativa. En otro paciente las alteraciones en la
contractilidad fueron hipocinesia y discinesia secundarias a
un infarto del miocardio plenamente documentado con
coronariografia normal, probablemente secundario a lesion
de pequefios vasos.
La lesién valvular en estos pacientes practicamente no se
ha reportado. Nosotros encontramos un paciente con una
doble lesién mitral con 4drea valvular mitral de 1.5 e

mmsuficiencia leve ademas de insuficiencia adrtica grado I-

22



11, las caracteristicas ecocardiograficas sugieren una lesion
valvular de origen reumdtico (fiebre reumatica), sin
embargo la paciente no tiene antecedentes de
faringoamigdalitis de repeticion ni tampoco de un cuadro
" de fiebre reumatica. El origen de esta lesion es dificil de
definir si tomamos en cuenta la falta de antecedentes y que
en ambas enfermedades el mecanismo de dafio miocardico
es inmunolégico, y por ende seria factible suponer que al

menos el daiio del aparato valvular podria ser similar.
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CONCLUSIONES:

Nosotros concluimos que no es posible definir una
alteracion cardiaca especifica para este tipo de pacientes.
‘Si bien la insuficiencia tricuspidea observada es elevada,
esta es funcional y secundaria al dafio  pulmonar
establecido que paulatinamente condiciona hipertension
arterial pulmonar.

Consideramos necesario un monitoreo Holter de 24 hrs
para tener una idea mas precisa acerca de las alteraciones
del ritmo en estos pacientes. Quiza un estudio
ecocardiografico mediante la técnica transesofagica podria
definir mejor la presencia de prolapso de valvula mitral y
por iltimo tambien podria ser util la valoracién de la
contractilidad mediante el empleo de técnicas de medicina

nuclear.
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TABLA 1.- Valores obtenidos en el electrocardiograma de 12 derivaciones.

Valor minimo Valor maximo Media + DE
Intervalo PR 120 180 144 +
Complejo QRS 70 120 83.0+
Interevalo QT 320 400 353
Intervalo QT corregido. 370 450 41.1%
Eje eléctrico. -60 +100 425+

DE: Desviacion Estandar




TABLA 2.- Valores obtenidos en la vilvula mitral.

Valor minimo Valor méximo Media + DE
Distancia DE 6.9 20 155
Distancia ES 4 14 73+
Pendiente EF 22 198 86.1+

DE: Desviacion estandar




TABLA 3.- Valores obtenidos en la aorta, auricula izquierda y tracto de salida del
ventriculo izquierdo,
!ﬁ — — = == W
Valor minimo Valor maximo Media + DE
Raiz de Aorta 75 0 29+
Apertura de la valvula 15 35 194+
aortica.
Auricula Izquierda 28.5 39 34+
Tracto de Salida del - 25 37 29.8 +
Ventriculo Derecho.

DE: Desviacién estandar



TABLA 4.- Valores de medicion y fraccion de expulsién del ventriculo izquierdo en el
ecocardiograma.

' Valor minimo Valor maximo . Media+DE
Diametro Diastélico 41 54 : 476%4
Diametro Sistolico 28 39 34735
Grosor Septal 6 . 11.2_ 8.7+13
Grosor Pared Posterior. 6.5 - 11.5 84+1.5
Fraccion de Expulsion .} . . 40 , 70 .599+95
del VI .
Fraccion de 18 33 276+44
Acortamiento.

DE: Desviacion Estandar
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