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Et .lntun. de JjSgren primario es una -] Jne con
i caracterizado por aumento en ia actividad de (a
inmunidad ¥y h que a of de inmunes a
nivel multisi Las princi atteraciones morfologicas y funcionales que se
con este sir & nivel cardi slar pr te solo son descritas

an caeos aislados.
En ol p te ajo se estudi: ) te ecocardiografia transtorécica
las alteraciones que pnuntaron 23 pacientes con diagnéstico de sindrome de
KfSgren p €l en ar el de evolucion de Ia

ernfermedad, ol sexo y la edad con el tipo de alteraciénes encontradas para
determinar si existia algun vinculo entre éstas variables.

Todos los pacientes fueron mujeres, con edad promedio de 58 afos ( rango
entre 39 y 76 afios ), el tiempo de evolucion maximo del sindrome fué de 20 afios y
« menor de 2 afios. Las principales alteraciones que se observaron se localizaron a
nivel valvular, representadas por dos patrones de engrosamiento: 1.- el que abarco
todia |a extensién de una o mas valvas y, 2.- el nodular, que se encontré en el vértice
© sobre el borde libre de una © mas vailvas. Las valvulas alteradas incluyeron a la
mitral, adrtica y tricuspide sin predominio aiguno. En ninguna de las lesiones se
determiné compromiso funcional significativo. No se logré establecer asociacion
entre ol tipo de alteracion valvular con la edad o el tiempo de evolucion de! sindrome
de Sjégren primario.

Se concluye, que la gama de sitersciones morfologicas a nivel valvular
tuvieron relacidn con ios factores degenerativos asociados a ia edad en varios
CBEsos, Pero en otros, no se descarta que su desarroiio pudiera haber estado

con el sy inmur gico del sindrome de K/Sgren primerio. L.o
anterior debe de comprobarse en futuros estudios en donde of tejido afectado pueda
ser susceptible de andlisis mediante pruebas inmunohistoquimicas.
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Los del de Sjogren ( 88 ) se h 11892 ok
Johann von Mk )’ ribid & un con de las
. slivales y lag T El con ia o % la de
del par e infitrado difuso por linfocitos. Con el tiempo fusron
idertifi con de ias glk k lival a infitrado
por Que se como & dad de Mikulicz™ . La mayoria
de éstos [ ) a Q que en ia actualidad se identificen como
y otras por que ch los
ducho . otros se i con ia
de hipergl o de pos. Con ef del po o
“"Enfermedad do MIkLNCE™ resultd ser difuso, carents de significado diagndetico y
terapéutico.
la de

Es hasta e afic de 1933 cuando ick SjOge
Keratoconjuntivitis sicca, sequedad de boca ( xerostomia ) y Artritis Reumstoide ( AR );
do ésta de sir (s i como 88.2 Morgan y

Castiemnan en 1983 demostraron que el tipo de infiltredo encontredo en ef SS y o
.3

descrito en la “EBr d de Mi 53 eran
Bloch y colaboradores propusieron subdividir al 88 en primario y secundsrio.® Ei
88 secundario inciuyes a los tes con sicca associados con una
enfermedad sn particular; ( AR, LES, E ™ia o D itis ). El 88 primario
(S8PF) no muastra asociacion con ninguna otra enfer su L o
bca la infiltracidn Knfoci cronica de las gl " jivales y lagr " ”
por con la autoinr i Con frect ol 88 primario
no ificas como nheumonitis, nefritis

puede tener manifi e |
intersticial y tiroiditis.®



fia 0 &L que

Pocos son jos casos con S8P esty bd
del & nivel valvuler ¢ o mioccardico 7

(miocarditie). La de los eatan v los

Las aheraciones descritas a nivel det se han ubicado en e
outa o b de °
embdéiicos. Por sodo o . @8 impor L gar (e fr con la que éste tipo
oe - asi u i ¥ repe ion a nivel
cardiovasculer.

(¥ de eleccitn en el dio de estas . es ia orafia, in
cusl permite valorar en una f Yy no k iva los asp roisg y




Objetivo general.

Describir - ims alteraciones a nivel del corazén en pacientes con Sindrome de

Sicaren Primgrio, mediante el estudio de E grafia transtor;

Ob partic

1.- Describir ia morfologia valvular.
2.-\ ias di de ias ventriculares, Aorta y Al.

3.- Anslizar ia movilidad global y segmentaria del ventricuio izquierdo y derecho.
4.- Vajorar ia funcion sistédlica y diastslica del Vi
S.- Determinar la presencia y el grado de HAP.
6.- Considerar en cada paciente:
Edad.
Sexo.
Tiempo de evolucién del sindrome.
Enfermedades concomitantes no autoinmunes.



Hipsteais.

E1 Sindrome de Sitaren Primatio p

funcionales a nivel de! . CUYSR @XP
io6n del




Se 23 con diagnosti de Sindrome de Sjogren Primario
{S8P) en base a los cr va ® Todos fueron mujeres y su edad fluctud
entre 108 39 v 76 aftos ( media 88 aftos 2.1 +/- 8D ). Todos ios pacientes provienen del
servicio de Reumatologia del Instituto Nacional de ta Nutricion ™ Salvador Zubirén =,

aln ke externa. Se incluyeron en ef ailos wes que hasta
finales de 1908 Y regi on el de infor con ol g de
SSP sin distincion de edad, o de de ia enfe dad. Sus dstos generales
20 obtuwvk 1 a de sus 12
al servicio de Ecocardiografia del Instituto Nacional de Cardiologis “ignacio Chavez”
con la de fos un fisico Y, un ] de
superficie de doce deri y un de a El
-] se con un grafo / P 1500 con
sctor de 3.5 mHz, que permitid obtener imagenes bidimensionales, en
modo-M y registros Doppler en sus tres (i continuo y color), en
cortes paraestemales ( eje largo y corto ) y apicales de 4 y § camaras conforme a los
o, p idos por ia A ' Americana de Ecocardiografia. 1o
Conel de E og se tas si var
de cavidades, movilidad segmentaria parieta! ventricuiar, estado morfologico de ias
vélvulas auri [’ Y ] Il las del! pe y la
de i y/o trombos ir ios. Con D pulsado,
continuo y color se joré el fi al de las valvul; y la ]
diastolica del ventriculo i ierdo, e el del flujo diastolico mitral
la r 1 E/A y el tiempo de relajacion isovolumeétrica en milisegundos.?t

de insufi

La presion sistolica de la arteria pulmonar se calculé por el
tricuspidea, utilizando la formula de Bernoulli modificada ( V2 x 4 = gradiente de IT ) vy



tricuspidea, utilizando ia formula de Bernoulli modificada (VIx 4 = gradiente de IT ) y

multiplicada por 1.23 que es el coheficiante que Mmejor apr los resL a los que
se obtienen por ismo i 12 En los tes en Quienes No se registrd
[ cia tricy ia pi il istoli de |a arteria pulmonar se caiculd con la
formula de intervalos sistolicos, ésto es:
PRAP=( perk pre ’ de & )RS - 14.
Todas las e y iciones se grabaron en una cinta de video formato

VHS y su anslisis estuvo a8 cargo de un ecocardiografista experimentado adscrito at

servicio, Que no tuvo conocimiento previo del diagndstico del paciente.
E) andlisis G en ionar el tiempo de svolucién de (a enfermedad, el

saxo y ia edad con el tipo de alteraciones encontradas en el estudio de ecocardiografia
para determinar si existia aigun vinculo entre éstas variables.

Los datos se {] on en porcentaj pr
imcion entre una variable ecocardiogréfica y una

i y ok ,

. Para a
se ol test de Chi cuadrada.




i fia del

Resultados.
Todas Iss pecientes acudieron al servicio de
N de € gia ~ & o Chiévez " durante ios tres primeros meses de 1996.
a) Datos clinicos.

Todas las pacientes son originarias de! Di f
estado de Hideigo y la otra del de T te 14 y 11, respeactivamente. La

mayoria se dedican al hogar ( N=19 ),
profesionistas ( QFB, Economista, Profesora ). Su taila vario entre 1.468 y 1.862 m ( media

1.83 +/- 0.01 8D ), ol peso estuvo en rangos de 43 a 94 Kgrs ( media 89 +/- 2.3 8D ) con

dos; una del

de las restantes una es sacretaria y 3

superficie corporal entre 1.34 a 1.95 m? ( media 1.6 m2 +/- 0.02 8D ).
Caoan a jos o her iliares, séic 5 pacientes (pacientes
fo dad cardi sar de

2,4,14,18,19) tenian carga gendética por rama paterna para

tipo isqL y/o h
En cuanto a sus habitos personales: 5 pacientes (21%) (pacientes 1,18,18,18,20)
todas co con estufa de gas, 10

1 en el con lefia y en la acti
(43%) tes de tabaquismo positivo, de ad
a intenso en las paclentes 1 y 11 al haber consumido 14 y 17 cajetilias al afio,
al no las 7 cajetilias

respectivamente. En el resto se considerd de leve i
ot afio. Ninguna tuvo antecedentes de etilismo.
Todos los pacientes manifestaron en ila act sintol gia a nive! ocular,

nasal y oral. Sélo 8 pacientes (34%) (pacientes 2,13,14,15,16,18,22,23) refirisaron
en 21 pacientes (91%) (excepto ias

Existieron artr

molestins a nivel veg
pacientes 3 y 23) que se asociaron con artritis en 7 casos (33%) (pacientes

2,4.8,8,711,12).
En cuanto a los sintomas respiratorios exitio tos en § pacientes (21%) (pacientes

3,8,8,714) referida de tipo seca en 3 y productiva en 2. Hubo disnea que no se relaciond
can el esfuerzo en 12 pacientes (82%) (pacientes 1,2,3,4.85,86,8.9,12,18,20,22). La



fre i fluctud entre 18 y 22 por minuto ( ia 19 +/- 0.37
SD)yla ‘ 16 la exi de plauropuimonar.

En ol asp lar, la frecuencia cardiacs estuvo en rangos de 76 a 100
iatidos por minuto ( media 82 +/-1.29 8D ). En 3 pacientss (pacientes 1,2,8) hubo angor
de esfuerzos. S6lo un paciente (paciente 20) tuvo el de -] de

localizacion inferior y snterior sin sintomas de angor, pero con deterioro de su clase
i sin yuguliar y un episodio

2.92.16.17) hubo el antecedents de

funcional ( Ciase-ll @ 111 ), de os
do pe en &l do. En 4 ientes (
un episcdio de pericarditis

A a exploracion del drea cardiovascular en todos (08 pacientes los ruidos
con soplo regurgitante en foco mitral en dos pacientes

'y

(paciente 20 y 17). No se detectaron ruidos anormales que sugirieran la existencia de
frote pericérdico.

En ia Tabla | se presentan los datos de cada paciente en relacion al afio en que
iniciaron los sintomas sicca, el afioc en que se realizé el diagndstico y los intervailos entre
el inicio de sintomas-diagnostico, el inicio de sintomas-estudio de Eco y realizacion de
diagndstico-estudio de Eco. En ella cabe que el ti rido entre
ol inicio de los sintomas con el de |a reali ion del diag al to de sfectuar el
estudio de Eco fué de 20 afios.




con su edad en afice, of afic de inicio

Tabia l. 8o pr ia rel de p
de simtomas sicca, ¢! aflo en que se realizd el disgndsetico y los intervaios que
L] Setl inicio de s studio de
Eco y diagnéstico-sstudio de Eco.
Ade do Ao @ Viewpe ontre of | Tiempe entre ol Tiemps antre
nlaio @e degnéntico wicie @ inleie e @ingndatice y
olmtemat sisca sirtomaes sicca y | sintomas slscay | estudie Beo
solugis o { afes )
(¥___J} (€31
1000 008 Jrungueo ] 2
827 1002 (T 18 s
soee oee — Jounguro z z
Sses tose  Jringuno z z
1984 1904 Dinguno 12 13
200 Rl S Z Z
teag ivez. nicgune s )
1978 197 joingyno 20, 20.
980 1990 k) z s
i0e4 1084 12 2
1969 1990 1 7 e
—ise3 1 2 2 2
1981 1982 k] s is
Jess 1909 1 L] k4
198¢ 198n a 12 s
1984 1085 ) 12 11
1990 1991 k] 8 5
1986 1980 4 10 r)
1978 1983 z 20 13
1989 1989 Dingunc, Z z
1993 19us 2 a 1
1988 1980 a Jo_ s
1904, 1904 mlegune 2 z




) Datos slectrocardiogrificos.
&1 ritmo cardiaco en todos jos pacisntes fue sinusal, en ninguno se encontro
ilar, en dos casos (pacientes 8 y 20) hubo una

ion de 8 CoNAUCTION i .
& ctivable antigua con isgquemia suber i on esas

zONA ¥
regiones. En otros 5 casos (pacientes 3,10,14,156,17) también se considerd ia
on isquemia miocdardica, pero

ia de ait ves de ia iGN que sugi
sin s i tigua © . En dos casos (pacients 13 y 22) no fué posible obtener
ol regi gréfico por razones técnicas. En ia Tabla 1l se presentan las
vari alecty iog en 21 de las 23 pacientes (81%) con sindrome

de Sjogren Primario
diogréficos en pacientes con

Tabla .- P08
Sindrome de ren Primario
Pociosan R jr.c agns Pnmeg | Q-Tmeep | anuat § ancen
(2. B Sogehsecion | dan,
] w0 o 180 Py »No No No
2 70 a5 1sa 300 No No, No No
a8 P 200 400 No No No subendo
L Jornuppd 20 {3 I-E 320 A‘L No No No
s Sinual 72 o 180 a0a Ho No Antigus Pt § subenco. antem-lalers!  y
Latwrat mlmr
a M s A0 120 360 No_ No Mo No
z se 180 300 No Mo Mo No
(] Sirang J e ) 180 329 No Mo No No
2 40 180 320 No Mo No No,
10 [qmgg 375 50 120 360 No No No bendo A
2 Qunugy 75 as 120 320 No No No No
'z “— 25 a5 120 3680 No No No Mo
4 [ ponpgp ¥ oo o, 320 400 No No No subepi
18 m_‘ 20 0 200 80 No N No Iubendo. A 1
e [gumgg 2 7o o 120 400 No N Mo No
Rid Sowe 75 (3 180 320 No [ 3 No subendc.
[ 78 Fenuegl s0 po 180 <00 No no No. o
" Berwapt . a8 320 380 No No No. No
20 Sinussl o8 -0 160 azo ~No No AS antiguc | subendo. Antarc-septsi
2 ventricylo &
23 Sirmel sa as 129 3z _INo_ No No No
23 [ Sineat |60 s 120 320 No No No No




€) Datos ecocardiograficos.
C1.- Digmetro de cavidedes. El diametro de Ila sorta, auricula y ventriculo

1 dentro de rangos normales. Sélo en dos casos (pacientes 1

¥y 20) se aprecio Ia existencia de ligera hipertrofia concéntrice del ventriculo izquierdo.
En of paciente 22 se observo hipertrofima mas marcada en el segmento basal del septum
interverntricular. En ninguno de los pacientes se observaron ecos anormales que

- [ ‘cim de tr ° intr ias, (Tabla IV y (Va).
©2.- Movilided parigtal.- La movilidad global y segmentaria del ventriculo
izquierdo fue on todos los pacientes excepto en uno (pacients 20),
on quien se hipoci ia de a severa intensidad en ias paredes

inferior y iateral y en el septum interventricular. Ademads, en éste paciente se aprecié
_umbi‘n la existencia de derrame pericéirdico ligero, de localizacion posterior, (Tabla
Va).

C3.- Funcion gistdlice. - Se considerd normal en todos los pacientes excepto en
uno (paciente 20), en el cual la fraccion de expulsidn estuvo deprimida (FE=35% por el
método de Simpson). Fué el unico caso con antecedente de necrosis antigua localizada
on la regidn inferior, iateral y de! septum interventricular, (Tabia HI).

C4.- Euncion disstdlica.- En S pacientes (21%) (1,4,8,18,20) se registré tiempo
do de HON | tumeétrica del ventriculo izquierdo ( TRIVI ), con inversion

[

de la relaciéon E-A. En 15 pacientes (88%) sélo se detects inversion de (a relacién E-A
sin TRIVI prolongado y en ios 3 restantes (13%) (pacientes 8,13,23) ninguna de éstas
dos variables se encontro alterada, (Tabla il).

CS.- Hipertensidn arierig! pulmonar ( HAP ).- En cinco cascs (21%) (pacientes

4.8,7,14,23) hubo HAP de grado ligero valorada por los métodos de insuficiencia
tricuspidea e intervalos sistdlicos. En el resto de los pacientes no se encontré6 HAP,

(Tabta 1)



C6.- Aapectos morfoidgicos v funcionales de igs valvuiss cardiacas.- Soélo en
funcion, tanto de las valvuias

dos casos (8.6%) (pecientes18,18) e/ aspecto y

L como sig! b se considero
Véivwie mvitral: A nivel de la valvula mitral se apreciaron engrosamientos
nodulares de pequefias dimensiones sobre el borde libre o el vértice de sus valvas en
12 pacientes (82%). En 5 (41.6%) 1,8,12,17 y 21), ia ubicacién de las

lesiones 38 aprecid a nivel de ambas valvas (Figurs 1a y 1b); y en 7 casos (88%)

suric

(pacientes 2,3,11,13,14,20 y 23) ias lesiones se encontraron sélamente a nivel de ia

valva anterior (Figura 2). En S casos (28%) se encontré engrosamiento inespecifico de
) 8,22) sin lisgar a mostrar un

una (pacientes 7.,9,10) o
aspecto nodular y en 6 (28%) ( 4,5,18,16,18,19) ias vaivas fueron de
La valvula mitral se encontré engrosads de manera aisfada en

2 (8.8%) ( 9,13) y con aspecto normal asociado con otras vaéivulas

anormales en 4 (17%) (p
Por Doppler color se detectd insuficiencia mitral ligera en 3 casos (13%)

4,6,18,19).

(pacientes 10,19,.22) (Figura 3). Sin embargo, la apertura vailvular mitral fué adecuada

en todos los casos, (Tablss 1V y iVa).
Vaivuia adrtica: En ia valvula adrtica se observaron lesiones nodulares en los
iy en 3 (13%) (pach 5,19.20) (Figura 4). En 16
i on engr 1o en toda su extension, que puede
propios de la edad de éstas enfermas. En los 4

bordes libres de las

casos (69%) las

estar ado con los
casos rastantes (17%) (pacientes 9,13,15,18) ol aspecto de ia vélvula adrtica fué

considerado normal.
En 4 casos (pacientes 4,5,15,19) con valvula adrtica morfolégicamente alterada

®! el aspecto de la vaviula mitral fué normal; dos de elios mostraron lesiones nodulares
a nivel de los vértices (paciente 5 y 19) y los otros dos (pacients 4 y 18) presentaron
engrosamiento en toda la extension de sus tres valvas. De los cuatro casos (pacientes



9,13,18,18) con véiula adrtica de aspecto normal, dos (pacientes 9 y 13) presentaron
de manera asociaia alteracidon morfolégica de {a véalvula mitral; la cual se caracterizé
por |la existencia de un ligero engrosamiento de la valva anterior de la mitral en el
paciens 9 y por la presencia de nédulo pequefio en la valva anterior de Ia mitral en ef
paciente 13.

En todos los pacientes el gradiente transvalvular aértico estuvo dentro de limites
(13%) ( 3,8.12) se registrd insuficiencia adrtica de

normales y sdio en 3
grado ligero, (Figura §) (Tablas IV y iVa).

Viivule tricuspide: En dos casos (8.6%) (paciente 8 y 12) se observaron
pequefios engrosamienios nodulares en una de las valvas de ia tricuspide (Figura Ga y
tanto de la valvula

6b). En b hubo i cia de anof i mor
mitral como de ia adrtica. S6lo en tres casos (13%), se demostro ligera insuficiencia

tricuspidea (pacients 3,12,14) y en uno de ellos (| 12) so i6 a la presencia
de engrosamiento nodular de una de sus valvas, (Tabla IV).
A continuacién, en la Figura 7 se muestra el numero de casos con sindrome de

Sjogren p io que on engrosamiento nodular a nivel de sus valvulas

cardiacas.

Figura 7: Se presents el numero de Casos con sindrome de
que o' a
nivet valvular, agrupados por tipo de valvula.

VALVULA
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Tabie V. Halaagoe Ecocardiogréficos en con de Sjogren
primario.
L] Vaivuie Oervame Cawmesurios
manere ventricule L] Adetica Pericérdice
Spguitorde.
A Normal Méduios en  Bordes | Vaivas Sin saptal. Sin
ees. vaive smierior ¥ insuficiencia miral o©
. porvce,
2 Normat Mtdulo pewsfio en e | Vaives 8in oin L
yatva arterior. o goricy.
3 Normal Nédulo pemno eon a | Velves Sin Bin mitral.
vaiva arterior. engroaadas insuficiencie atrtica y
rioupifey minknge.
L Normel Aagacto narnmal. Vaivas 8in Sin miad
2 prvcy.
[ ] Norened Aspacto normal. Nohios on las 3 vaivas | Sin darrame Insuficiencie strdon
L 8
. Normel Néduio peguafio en e | Vaivas lgarmmants | Sin dererne on insuficiencie
jengronsdes ghnier,
k4 Norevast Vaive andarior | Vaives Ngaraments | Sin dertame in inaufaencie
Sogrospcs gtsyy
s Mormas Ligwo engrosamiento | Vaives tgeramens | Sin dervermes [Vaive suptet @
de ambes vaives engrossdes. tricuspide Con nodulos
peguenics,
] Normal Ligero angroasmiento | Aspecto normael Sin derrams | Sin insuficlencie
Sy iy vpive Srtorey . LT A
1. Normal tigero engrosamiento | Vaivas Sin Lo
- |engropees L
" Norrnal Noduso pequsfio on La | Vaives engrosades Sin darrame 8in insuficiencie
Rt Normat Vatva arMeor v [ vavas Sin atrtice,
pesteriar con ruddulog mivel y wicuepides
peguUenos. ngeras. Tricampide con
neshics pequefos
“ Normat Nodudo pequafio  en ] Aspecto normal Sin ssrrame | Sin insuficiencis
Malvg priesior LT A
1. L Moo peauefic en lVaives Sin
1. Morrael | Aapacas norvel Valvas Sin Lj8in insuficlencia
1. Mormal Aspacis rorwnel Aspecto normnal Sin dervame Biny nauficiencie
A1 g L Nddute peguefo on is | Vaives Sparamanis | Sin derrave | Sin rnufcencie
jengrosadas
Rl ] Mormat ] Aspecio resvre § Aspecto normal Sin asTams 8in inumciencia
wabvuter.
19 normal Aspecto normal Naduios en el vartics de | Sin dermame | insuficiemca mitrmd
ins 3 vaivas Sgers.




Tabia IVa. Heliazgos E logrik on con de Sjigren
primario.(continuacién)

Hipocinecie Mbdic pequenc en | Bordes libre De & ] ae

Siv apical ylwsiva amerior confy nodulsres postedor Simpecn ).

poptereintyrior § ogepicgoion dei anilio, Sgero

Normal Wirtics de ambes | Valvas Wgeraments | Sin darame Bin mausiciencia
welvms con néduics [ engrosades vatvuler.

ormad Vaivas sngrosades en | Vaivas Sin mitral
oxie U extensi’on. angrossdas. minimma. 8siv

Normad Mddio peguenc en ia | Valvas ligeramenta § Sin derrame 8in inaufciencia
Myive griecior = vahnige
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Discusion.
€ sindrome de Sjogren Pr i d multi i
o 2 & Su if 6N ser sub como es el caso del
a nivel p it 3, o por el puede pr igl y

sintomas que si bien no son especificos, si dan ia sta para indk estudios
un vinculo entre el sindrome y el grado

i y en af de
de P en los con mar o8 a hivel de! sistema nervioso
central '¢ y/o periférico. '8
A nivel del . ol on, ias vilvuilss
88 Mor S, asi

cardiscas son ios lugeares donde ol 88P puede determinar

como en el p dio."* No e, on estudios histopatologicos se han detectado

cambios s6io a nivel de! miocardio, que son cor con P o
de miocarditis.”
Con ia de la iografia trar 4 se logran obtener datos

importantes en ia evaluacion estructural y funcional del corazén 19, por elic su smpleoc
én de pacientes con 88P ha proporcionado

como io en la
infor ir e con relacion a las alteraciones a nivel del corazén. Sin embargo,
la infor hasta ah lible se limita a pocos estudios; los inicimies son reportes

de casos aislados %7 y en el mas reciente 16, gse evaluaron de manera prospectiva a 27
pacientes con diagndsatico de SSP cuyo examen clinico reveld que el corazén fué normal
en todos los casos. Este estudio contiane al mayor nimero de pacientes hasta la fecha.

En el presante trabajo se evaluaron a 23 pacientes, todas mujeres, con edad promedio de
i a cia de soplo regurgitante mitral en dos

58 anos. En el
casos (pacients 20 y 17) y en ningun caso se considerd la existencia de ruidos

anormales gue sugirieran frote pericardico.
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Dahiqvist y cols.'® las afteraciones

En los asti por
observadas en la movilidad del ventriculo izquierdo fueron mas frecuentes en aguelios

con sig! Qri de pericarditis (4/8) (p=0,004). Ademas, todos los
casos con pericarditis mostraron alter: fects Qgraéfi pecificas para
insuficiencia coronaria. En nuestro estudio, tres 1,2,8)
sintomas que sugirieron la existencia de insuficiencia

de esfuerzos, sin embargo, ninguno tuvo carga g pars
sélo ef ¥ 1 de 1 @ humo de lefia y tabaquismo que se

de - intar El andlisis de movilidad segmentaria de! ventriculo

izquierdo en éstos tres pacientes fue considerado normal y el estudio siectrocardiografico

Por el contrario, @n un caso (paciente 8) se cbaervé en el
inactivable

por angor
. ica y

se sin

estudio electrocardiogrifico

la existencia de una zona eléctricamente
con alteraciones en la repolarizacion de esas mismas

nferior y

regiones que sugirieron la presencia de isquemia miocardica. pero sin traduccién clinica o

ecocardiogrifica. En éste paciente, no hubo factores de riesgo para el desarrollo de
que tenia con sintomas sicca asi como con el

fici ia y el
diagnostico de sindrome de Sjigren fué de 12 afios (Tabla ). No obstante, ain no

existen las bases para vincular la existencia de éstas aliteraciones electrocardiograficas
con la enfermedad de base.

Sédlo en el paciente 20, existd el antecedente de necrosis antigua que clinicamente
se acompaficé con deterioro de su clase funcional y el estudio ecocardiografico demostréo
acinesia lateral, inferior y septal, junto con alteracion de ia funcién sistslica, (Tabla IVa).

El estudio etlectrocsrdiografico confirmé la existencia de necrosis ar
con isquemia miocardica que fué asintomatica durante el tiempo de estudio, (Tabla ).

En cuatro casos (pacientes 2,12,16,17), hubo antecedente de un episodio de
pericarditis, pero ninguno de ellos mostré datos clinicos ni electrocardiograficos de
pericarditis aguda. En cambio, Raotappa-Dahiqvist y cols.7® resaitan que el 33% de sus
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(¢ ) ri datos de ditis p ia o aguda con derrame o
deposito de fibrina y por otro lado, que los P que de
p ditis yor edad, mis de 4 \ con la y la may
perte (8/9 th antin positi En esa serie, cuatro de
los 9 pacientes con pericarditis mostraron hipocinesia regionat de! ventriculo izquierdo y
cambios inespecificos de la 5N en el electr - | % En b
80lo un caso ( 20) S ligero de ior,
cuya p 4 ostar ' con el sustrato isquémico que @ste paciente tiene
(Tabia tVa), ya que en &! no hubo as que ] de la dad de
base. .

En nuestro grupo la funcion ) se U en ia yoria de los
casos (YTabla ill). Consideramos que estas i estan con is edad

de las pacientes, tal y como se ha demostrado en otros estudios?! y no con el tiempo de

hucion de la enfer de base; en apoyo a lo anterior esth el que en una de ias tres
pacientes con fu d T @), el ti de evoluciéon del sindrome de
Sjogren primario fud de 20 afios al corte del estudio, (Tabia §).

La pressncia de hipertension pulmonar kgera que se en S

p ser cor on uno de ellos a ia exposicion prolongada al humo de lefia y al
ar e de 1). En jos demas casos, (pacientes §.7,13,23)
no hay una asociacion franca con el tiempo de i6n de la enfer de base y su
propia edad ok su , (Tabia 1). En {a serie de Raotappa-Dahiqvist y
col5.1% tampoco se encontrd relacion alguna entre ia hipertension pu y el sir
de Sjsgren.

En relacion a jas valvulas cardiacas, Raotappa-Dahlqvist y cols.18 sélo reportan
cambios de tipo esclerttico a nivel de la valvula adrtica en 4/8 pacientes con pericarditis y
en 7/18 pacientes sin pericarditis. En 4 pacientes sin signos de pericarditis observaron

engrosémiento de la valvula mitral, el cual fue considerado de origen degenerativo, en
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dos de éstos se d o insL i En base a éstos hallazgos los
autores concluyen que los con sindr de Sjogren el compromiso valvular es
poco frecuente y de origen degenerativo .
En io log observar dos principales tipos de siteraciones a nivel
de las vailvulas cardiacas:
4.- g que en forma difusa a una o todas las valvas

mitrales (8 casoe (28%)) o adrticas (18 casos (690%)) (Tabla IV y IVa); creemos que

éstos cambios son propios de ia edad de Ias pacientes.
2.- g 8 tanto en el borde libre como en el

wvértice de una o mas vah Las 6nes descritas se en 12 (82%)
a nivel de is valvuia mitral, en 3 casos (13%) a nivel de la valvula adrtica y en solo dos

casos (8.6%) a nivel de |a vaélvuia tricispide, (Figura 7).
Las J en ia vilvula mitral se encontraron tanto en una

vailva (7 casos (88%)) como en ambas (8 casos (41.6%)). No se logré anslizar si eata
i b a la desproporcién en el namero de Casos

diferencia tuvo signifi
en cada grupo, (Figura 8)

Figura 8. Distribucion de casos que og
on ta valvuia mitrel y su con e} de con
siccay de ne de 8jbg

afos de evolucién

Ambas valvas
Valva antacior

pacisntes

[@vatva anterior O Ambas vaivas)
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i ion de las nodulares en

En cuanto a ia relacion entre la edad y la |
in vilvula mitral, no se aprecié predileccion por alguna de las valvas con respecto a la
edad, (Figura 9). En este grupo de pacientea con lesiones nodulares en la vaivula mitral

no se demostro insuficiencia valvular asociada.

En la valvuin adrtica se vist on lesi nodul en los libres de las
tres valvas en soio tres casos (Figuras 7). en16 casos (89%) se cbservé engrosamiento de
izd la P 1 de los pr de

ins valves en toda la extension. Cuando se
edad y del tiempo de evolucion con sintomas sicca de éstos dos grupos con el grupo de

normal de la viélvula adrtica, cbservamos que aquellos

que
con lesiones nodulsres tuvieron edad promedio ligeramente mayor, asi como tiempo de
sicca, (Figura 10). Sin embargo, estas diferencias no son
tes v on inst

que abarcd toda la

buch con
significativas y de ninguna forma concluyentes. Tres

abrtica, en dos casos (caso 3 y 12) a engr
y en el otro (caso 8) asociada a lesion nodular en las tres valvas,

de las
(Tabla IV).
Figura 9. Casos con & de de Sjbg! pr .
distribuidae por edad y, Que on
de Ia val mitral.

Ambas vatvas
Valva anterior
pacientes

favaiva anterior CAmbas vatvas ]
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En el snilisis de aqguellos con
L fos ritos &

inadas o i o 86

&) Dos pacientes (edad de 82 y 72 afios,

) con
nodulares en el vértice de las tres valvas de la valvula ad6rtica, con véilvula mitral de-
aspecto normal. En elios iss lesiones pudieron estar determinadss por ios cambios

a su edad. Sin embargo, el hachao de estar localizedas
sOlamente a nivel de |a valvula adrtica, ademas del largo tiempo de evolucion con la
enfermedad de base, no exciuye que esta Mmisma pudiera haber contribuido a su
desarrolo.

H) Un peciente de 76 aftos de sdad con sintomas desde hace 20 afhos
(caso 8), p engr

de las tres valvas de la valvula adrtica en toda su
extension a

2 ] de ity de la valvula mitral en toda su
extension y que ] 6

-] tos nodulares en una de las valvas de la
tricuspide. En este caso bien creemos que el origen de la deformacion valvular esta
determinado por el deterioro asociado a su edad, aun cuando el tismpo de evolucion de
su enfermadad es prolongado.

¢) Dos pacientes (casos 4 y 18) de 49 y 59 afios de edad con sintomas
desde hace 7 y 12 afios respectivamente, mostraron

g 1to de las hy adrticas
en toda su extension, con vahila mitral de aspecto normal. En eilos, e! tipo de iesion
inclina a pensar que los factores relacionados con ia edad pueden explicar su desarollo.
Sin go, pero el ti

de evolucién de los sintomas y el hecho de que la lesién se

iocalice en una sola valvula no descarta que también e! S8P pudiera haber contribuido a
su desarrollo.

d) Un caso de 39 afios de edad (paciente 13) con sintomas durante 15
afos tuvo valvula adrtica de aspecto normal, pero se asocio con lesion nodular en la valva

anterior de la mitral. En él puede considerarse, por el tiempo de evolucion de la
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enfermedad, su edad y al hacho de maostrar lesion en una sola vaiva, que e! arigen de ia
vado con la enfermedad de base.

on -1

lesion mitral ssth p e
@) Uno de los dos casos (pacientes 12) que v

nodulares en una de las valvas de la tricuspide de 45 aftos de edad, manifestéd sintomas
dul on

desde hace 3 afios. En éste caso se observaron ]
1ito de las tres valvas de ia véivula aérntica. Por

tvas de la viivuls mitral y eng
Doppler color, se registrd inauficiencia ligera de las tres vélvulas. En este caso, por la
edad del paciente no se podria considerar que las lesiones sean de tipo degenerativo. En
cambio, a pesar del! corto tiempo de evolucién de ilos sintomas sicca, por las
caracteristicas de las lesiones valvulares mitrales y adrticas, no se puede descartar que

& con de

en su origen paiticipe el SSP. Se ha demostrado que en p
Ctin S ada de las celulas-8 y su transformacion en células

cantidad de productos humorales;

Sjog a
plasmdticas da como resultado una mayor
principatmente inmunoglogulinas.’? Algunos de éstos anticuerpos muestran propiedades
& su depuracidn disminuida por parte del! sisterna

de idad que

conducir a que !los complejos inmunes circulantes se depositen

on el tejido gilanduilar o extraglandular.'? Lo anterior fue descrito por Bidani y cois."® en
i en quienes el

i de av im de 10 pacientes con lupus eri

estudio del tejido cardiovascular con técnica de inmunofiuoresencia directa reveld la

35 en las p ] vasculares, el pericardio y e!

ia de C inmunes

[

miocardio. En uno de éstos pacientes ademas se logré demostrar la presencia de éstos
complejos inmunes dentro del estroma valvular y en las lesiones verrucosas compatibles
con endocarditis de Libman-Sacks, por lo que no resultaria sorprendente que en los
casos con sindrome de Sjégren primario con alteraciones en la morfologia valvular, exista

a nivel de su estroma un infiltrado por células linfoides y/o depdsito de complsjos inmunes

que explique o favorezca su deformacion.
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Figura 10. PO de edad y por tiempo de
sicca en los casocs con lesitn adrtica de tipo
m'odolod..u.mn.ﬁn asl como las gues Mostraron aspecto
normal
™ SLesidn extonsa
[ WLssldn neaduier
”» OAspects nermael §
L}
£
»
1
.
Sdae Viempe
mramedie evemedia
El hecho de que séio determinados i con '@ de Sjogren primario
desarrolien alteraciones mor Qi a nivel lvular, sin que ] t s

debe plantearnos la posibilidad de que en ciertos casos haya determinada prbdhpo.ldén
para su desarrolio. Esto, se puede proponer en base a la existencia de anticuerpos
especificos que se han asociado con el surgimiento de determinadas manifestaciones
bioquimicas y clinicas a nivel extragiandular,®.20 y que plantea la presencia de subtipos
serologicos en casos con sindrome de Sjdgren primario.20

El empleo de las técnicas de inmunoabsorcidon ha demostrado en el tejido
miocdrdico del feto, antigenos de 48-kd La (SS-8) y en menor proporcién antigenos de 60
kd Ro (SS-A) y 60-kd Ro (SS-A).2' La wvulnerabilidad del feto para desarroliar
complicaciones a nivel cardiovascular es mayor después de las 23 semanas de vida
intrauterina, cuando la cantidad de antigenos detectables es aun mayor que entre las 18 a

22 semanas o en la etapa adulta.2! Asi, los aspectos inmunogenéticos deben tenerse en
relaci con la

cuenta para explicar el desarrollo de las i es
autoinmunidad. Sin embargo, aun se requiere de mayor investigacién en este campo para



25

establecer un vinculo firme entre determinados eventos autocinmunes y ol desarrolio de

alteraciones a nivel del tejido cardiovascular.
En conclusidon, se puede decir que en el presente estudio se observd que los

una de

de .'-_ 1 primario p

con sir

morfolbgicas a nivel vatvular. Estas alteraciones tuvieron relacion con los factores

degenerativos asociados a la edad en varios Casos, pero en otros. su desarroilo pudo
del sindrome. Lo anterior es sdlo

inmur i

estar relacionado con el st
hasta e! momento una posibilidad, ya que no existe un estudio que establezca mediante

entre e! sindrome de SjGigren

prueb de i quimica ia s

P oy el de iones a nivel ca . Estos b U

en las vatvulss no jogran determinar un fi significati y por
i y su 6n es un

consecuencia Ia mayoris de los pacientes cursan
pueden representar una potencial fuente emboligena.




ANEXOS



Figura 18.- imeagen de ecocardiografia bidimensional en corte apical 4 camaras que
muestra ia existencia de engrosamientos noduiares en e! vértice de ambas valves de
in vtlvull rmtral (flechas). La imagen corresponde a una mujer de 45 anos de adad,

car llar y con diagnoéstico de sindrome de Sjgren Primario de

3 afios de evolucién al momento del estudio.
VD=Ventriculo derecho, Vi=Ventriculo izquierdo, AD=Auricula derecha, Al=Auricule




- Imagen afia YSIONSI @1 COM® APICal 4 CAMaras con
scsrcamiento & nivel de la véivuia mitral para 5 h’_ d':
vas (Roch -







Figure .- € r

Que D wa ol eng
- =™ g

diegnéetico de sindrome de 8}
dol estutio. o Sjigren

~— 8 una mujer de 39 sfos de edad con
Primacio de 7 ahoe de on ot

Wi=Veniriculo izquierdo, Al=Auricule




Figura 3.- Imagen de ecocardiografia bidimensional, con registro ctoppler color en
corte apical de 5 camaras que muestra la existencia de insuficiencia mitral ligera
(flecha). La imagen corresponde a una mujer de 45 afios de edad, asintomatica
cardiovascular y con diagnéstico de sindrome de Sjégren Primario de 3 afios de

evolucién al momento del estudio.
VD= Ventriculo deraecho, Al=Auricula izquierda, Ao=Adrta. tAo=Insuficiencia acrtica




Figura 4.- imagen de ecocardiografia bidimensional, en eje largo paraesternal
{izquierda) y en sje cortc a nivel de grandes vasos (derecha), con acercamiento de la
vaivula adrtica para sefialar (flechas) el engrosamiento sobre el borde libre de sus 3
valvas. La apertura valvular se considerd adecuada (izquierda). La imagen
corresponde a una mujer de 62 afos de edad asintomatica cardiovascular con
diagnostico de sindrome de Sjdgren primario de 7 afos de evolucion ai momento
de! estudio.

=Ventriculo derecho, Al=Auricula izquierda. AP=Arteria pulmonar.







Figura 6a /7 8b.- imagenes de ecocardiografia bidimensional en corte apical de 4
caAmarase, _con endoque a |a vélvula tricuspid. Pal

La imagen corresponde a una mujer de 45 afos de
cardiovascular con diagnoéstico de sindrome de Sjdgren primario de 3 affos de
evoiucion al momento del estudio.
VD= Ventriculo derecho. AD=Auricula derecha.
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