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--
El alnl:lroM9 de .,..,_ ,.,.,.....,. - una enlerm rt"Mr' -..tainmune con 
~ inmunopmtolgógico caracterizado por •urnento en la -=tivided de le 

lnmUnlded ........,. '11 humoral. que determine el depoalto de complejo• Inmunes e 

- ...-mico. Liia principalea •lterecionea morfológlcea 'lf funcion•iea que -
~ con ..- aindrome • nivel cardiovaacular p,..cticamente eolo eon cteacrtta• .......... -. 

En el .,.....nte trabajo - eatudiaron mediante ecocan:Uog.-.ffa tranator6cic. 
._ --... q,_ p<eaentairon 23 pacient- con diegnóatlco de alndroma de 

.,..,_. ,,,,,...,,.. El analiaia conaiatió en relacion•r el tiempo de evolución de la 

~. el .. xo y la edad con el tipo de alteraciónea encontl"8daa pmra 

deeerm..,.r ei exietla algún vinculo entre 6atma vartablea. 
Todos loa paciente• fueron mujerea, con edad promedio de 58 anoa ( rango 

.rtr. 39 y 79 81\oa ). el tiempo de evolución mhimo del alndrome fu6 de 20 aftoa y 

_. menor de 2 altos. ~· principales alteraciones que - obeervaron - locmlizeron a 
ntvwl vetvua.; representadas por dos patrones de engrosamiento: 1.- el q..- abmrcó 

todm la extensión de una o m .. valvas y, 2.- el nodular, que - encontró en el v6rtice 
o aobre el borde libre de una o mas valvas. Las v6tvutaa atte..-daa incluyeron a la 

millal, aórtica y tricuapide sin predominio •lguno. En ningun• de I•• lesiones .. 

cMterminó compromiso funcional significativo. No ae logró estmblecer aaociaclón 

entr8 el tipo de -ración valvular con la edad o el tiempo de evolución del alndrome -.,..._,.,_,.._ 
Se concluye. que I• gama de •lter.aon- morfológicma • niv81 valvul•r 

tuvieran ret.c:i6n con loa factores degenerativos ••ociados • I• edad en varios 

~. e-ro en otros, no ae descarta que au deaarTollo pud .. ,.. haber eatado 

r•tr ' l8do can .. sustrato inmunopatológico del sfndrome de • .,,,.,, prlm.-lo. Lo 

- - de comprobarse en futuros eatudlo• en donde .. t•jido ef•ctado pued• 
_.. ....-c:eptible de an61iaia mediante pruebas inmunohiatoqufmicas. 
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Antecell• .... •· 

Loe•"•c•--•-Sl-deSJOCll...,.(_) ___ , __ 

,,_,... - __ .., - a un ,.-ma con crec:lmlanto - de -

g'*>d,_ - '11 i.g....-a.• El examen con microacopla - la e-de _______ d ____ Conettlempo-

--,.._ - con cr9Clmlento de._ g'*>d..- - - • -
por c6lua.. llnfoidea. que - denominson como ..... ,..,..•d ... de Mlllullc:a" . L8 mmyorW 

de - caaoa - -on • paCologl- que en la -- - ldenllllc•• como 

~. w :U-· -'lf-il•facciao•• -plogenoa que ...-n-laa _,__, ___ con __ comola--

de "...........,._o - ..-..-.._. Con ................. - tiempo .. -

•m11fwn1 •d•d de-.......- rasulló -· dlfuao, carem. de •la- dlagnóetlco '11 ................ 
Ea -ta el .no - •03 C..- _ ........... deacrlbl6 la - de 

~-.--deboca(_.,.tomla)y--(AR); 

con-nando - -- de alnlom•• (afntomea ~) como -·ª -- ., 
~ en •- demoetr•on que el tipo de - ehC:Ollb- en el SS '11 el 

deacrtto en .... .,,,..., ••d.-d de Mlcll:ullcz" • ..., aim1-...a 

Blach y-• propualeron aubdlvldlr al - en...-- y wunclel'lo.• El 

- -- inclU'lfa • - paciente• con afntomas aJcc• _...._ con una 

enr..- en partlcular; ( AR, LES, Esclerodermia o Dermatomioellia ). El - ..,....._ 

(-P) no muea- -ocleción con ninguna Gira -· au •ue-lla~ 
Implica la lnlllbación - crónica de laa g'*>dulaa -- 'lf lagrWnalaa -­

por inec.niamoa res.ck>nedos con la autolnmunid8d. Con frecuenci8 el aa ..,....._ 
puede tener m•ntfeatlleiones extrag .. ndularea no eapecfficas como neumoniti8. neff1tta 

lnteratlcial '11 tiroidllia. • 

' 
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Poc:ae...,, - .,.._can - -tudi.doa medl8nte __..log,.,.. o..,._.. que 

- con.proo1...., - - caodio.....,.,_ a n- - •o ~ 7 ( __ ,. La .._.. ... -.......,._ -'*' - y loe ..__ ..... Lae----•nhMl ______ ei-.,io, 

..._' '"~PI fl pa..,. .. deearrollo de•-" dltis ~c'a•• o ev.nto9 

-!lle-. Por - lo-· - impoltanl9 In_..,_ la,._.,.,... mn la -- tipo 

de..__ - -- -1 como eu 'oc--· __.._ Y _....- • .-1 

Clll'IA,.... •Mr. La-dll-... el-dll---·--~­
cual _.- - .., ..,. forma...- y no - - ---~y 
"'"'*"--.....-.• 



Deecrit>ir -1- •lter•cionea • nivel del corazón en paciente• con Sfndrome de 

stoqrwn Primerip, rn9diante el eatudio de Ec<>emrdiog.-.fí• tranator6cic.. 

1.- Deacribir .. morfologl• v•lvul•r. 

2.- V•lorar a- dimenaionea de ,.. cmvidlldea ventriculares. Aorta y Al. 

3.-~la movilidlld global y aegmem.ri• del v.ntrlculo izquierdo y de,..cho. 

4.- Velorar la función aiatólice y diastólica del VI 

5.- O.tenniner I• p.--nci• y el grado de HAP. 

8.-c~ ... r en caad8 paciente: 

Ed•d. 

Sexo. 

Tiempo de evolución del afndrome. 

Enfermectadea concomitante• no •utoinmun-. 
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lllpJll E ... 

El Slndrgmtp cM Rtogmn Pdmwio puede -ocillrae con •lbll'8Cione• morfológicas y 

fundo...- • nlv91 del CQr8Z6n, cuy• •xpnt•lón cllnic8 ••U! - con •I tiem- de 

-del•inc:lrame. 



Se .- 23 .,...,.._ con dlmgnóslico de Slndrame de SjOg...., ..._.., 

(88Pt en - a - -- ya es.-o..• T- fueron mujer9e y mu - fluctuó 

- - 39 y 78 llftoa ( - U - 2.1 +/-aD ). T- loa pmci.n- ...-,. c1e1 --de--..--·..---.. --"--". 
- ..,._" •la con- •xtema. Se lnc:luyeron en el .. ludio •loa.,_..... que --· de 1-- ,..._en el banco de lnt'onnaclón con el die¡¡,_ de 

- •In dletlnción de-. o tiempo de •-..:Ión de .. ---· s ... ___ .... 

-obt..-ron - la -de susexpedienles cllnlcos y -ter1Dr11--
al -rvlclo de Ecocmrdiogrmlla del In---1 de ~la .,__lo C.._, 

con la ftnalldad de ..-. un examen tlsico cardlovascular, un elec:bucan:llog......., de 

euperficle de doce dertv8Clonea y un -ludio de ecoc:erdlog...na trlln•-· El -­

ecoc:anllagr6tlco - rw- con un ecoc:ardiogrmfo Hew/ett Paclc!Nd Sanos ~ 500 can 

tnin•ductor et.ctróntco de 3.5 mHz, que permitió obtener lm~enaa bktlrnenaionalea, en 

modo-M y regtatros Doppler en aua tres modalidades (pula.do, continuo y color), en 

c:ortea paraeatemales ( •Je largo y corto ) y ap..,_. de 4 y 5 a.m- confonne • loa 

eatand•re• pnteatablecidoa por la Aaoclacl6n American• de EcocarcHogrmfla.10 

Con el estudio de Ecoc.diografla se analizaron las siguientes vmrt.blea: d...,,,_troa 

de cavld-•· movilld- -men- parietal ventricular, eatado morfológico de -

v61vulaa auriculoventricularea y sigmoideas, •- car8Cleñaticma del pericardio y .. 

existencia de derrame pericardico y/o trombo• intrac::avitariotl. Con Doppler pula8do, 

continuo y color .., valoró el eatmo funcional de ._ W.lvu ... cardlmcaa y .. función 

dlaatólica del ventriculo Izquierdo, mediante el espectro del flujo diastólico mttral 

considerando la relación E/A y el tiempo de relajación isovolumétrica en miliaegundoa. t1 

Lll pre•ión aiatólica de la arteria pulmonar ae calculó por el método de inaurlciencia 

tricuspidea. utilizando la fórmula de Bemoulli modificada ( V2 x 4 • gradiente de IT ) y 
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trlcuapldea, utilizando la fórmula de Bemoulli modificada { va a 4 • ....,.__ tle IT ) 1f 

mullipl- por 1.23 q .. - •I c:oheflciente que mejor _.,xlma lo• ,.aultac:lo• a loa q .. 

- --., por ..-.tamo canlleco. 12 En loa paciente• en quienea no - rwglatr6 

~ trieuapldee. la presión aiatóliCll de a. arteri• pulmon•r - c.mlculó con a. 

- de lnterv--·· .. to••: 
PaAP-C ---lalvo/-po de--racl6n-) a St - 14. 

Toca.a ._ ........,_. y medlcionea ae grmbaron en un• cinta de video formllto 

VHS y au .,.,..,. ..auvo a cargo de un eCOC81rdiografiata experimentmo edacrito al 

-· que no tuvo conocimiento 1>r9vio del diagnóatlco del paciente. 

El -. con.latió en relacionar el tiempo de -oluclón de la enfermedad, el 

-xo y .. ed8d con el tipo de -raciones encontrada• en el -tudio de ecoc8rdiogl"8ff• 

.,.,.. determinar ei ...... maun vinculo entre ••••• variables. 

Loa dlltoa abt9nido• ae expresaron en porcentajes, promedio• y deaviación 

~. p.,.. delerminar I• aaociaclón entre una variable ecocmrdiogñlfiCll y una v- cllnica - apllc6 el t•llt de Chl cuadrada. 



7 

"---Tod- ... _,...,_. acudieron al servicio de ecocoirdlog,..,,_ del lnat,_ 

N9clonal ele C.....,olD•'- .. Ignacio Ch411vez •• dunmte Coa trea primeroa meaes de 1996. 

e) Dalos cllnlcos. 

Todita ,_ ~ son originarias del Oíetrito Fede ..... exC9pto do&; una del 

••lado de Hidalgo y la °"'" del estedo de Tlaxcela; paciente 14 y 11, reapectl.,.mente. La 

meyorta .. dedican _, hogar ( H•1• ). de I•• reatantea una ea aecretaria y 3 

profeaionlalaa ( QFB, Economiala, Profesora). Su talla varió entre 1.46 y 1.82 m (media 

1.N •1- 0.01 SD ), el - estuvo en rangos de 43 a 94 Kgrs ( rn.ari. •• •1- 2.~ SD) con 

superficie COfPOnll entre 1.34 a 1.95 m 2 ( media 1.H m• +1- 0.02 80 ). 

Con 1Wl9ción • to. antecedentes heredofamUi•res. sólo 5 paciente• (pmc.lentea 

2.4,14,'l•.t•> tenl_.. c.rga genl!ttica por rama patema para enfermedad can:fiovaacular de 

tipo laq"'*mico y/o hlS>e-naivo. 

En cuanto• aua habffoa personales: 5 paciente• (21%) (paciente• 1.1•,ta,18,20) 

cocinaron en el pa9lldo con tena y en la actualidad todas cocinan con eatufa de gaa. 10 

p.cientes (413") tienen .,..teeedentes de tabaquismo positivo. conalderado de moderado 

a intenao en ,.. JMIClente• 1 y 11 al haber consumido 14 y 17 c.-jetlllaa al ano, 

rwapecdvarnente. En el ,.ato se cons;deró de leve Intensidad al no rebasar •- 7 cajetilla• 

.. .afto. Ninguna tuvo antecedentes de etmsmo. 

Todo• loa pacientes manifestaron en la actualidad sintomatofogla a nivel ocular. 

naa.r 1f oral. Sólo 8 pacientes (34%) (paclentaa 2,13,14,1S,1S,18,22,23) refirieron 

moleatlaa a nivel VllQinal. Existieron artrafgias en 21 pacientes (e1%) (excepto I•• 

pecfente• 3 y 23) que se asociaron con artritis en 7 caaoa (33%) (pacle,.._ 

2.c.a.•,711,12>. 

En cuanto a los alntomas respiratorios exmó tos en 5 pacientes (21%) (paciente• 

3.•.•.71•) referida de tipo seca en 3 y productiva en 2. Hubo disnea que no se relacionó 

con el esfuerzo en 12 pacientes (52%} (pacient•• 1.2,3.4,•.•.a.e.12.1e,20.22}. La 



• 
frwcuencia ~fluctuó entre 16 y 22 ... ~. por minuto ( - t• +/- o.a7 

SD) ll' a.·~.......,.,,.... deacartó la exiatencla de alnd,..,._ pleu.._.._. 

En el~ cen:tloV11ac:ui.r. la fracuena. cen:tlece •atuvo en .._de 7CI • 100 

i.tldoa por minuto<_ .. ez •t-t.n so>- En 3 .....,..,.... <-- t.z.•> ,,._ -

de -- Sólo un s-clente (-- 20) tuW> el -nte de inflNto 8rltlguo de 

loc:elizecton Inferior y 1111terior sin sintomas de ltf'l90I'. pero con demrioro de eu daae 

funclonoll ( ~11 • 111 ). -ma de miembros In-aln plMor8 yugui.r ll' un epillodlo 

de al._ - el --- En 4 pacientes (pac- Z.tz.te.t7) hubo el -nte de 

un • .,._ de ...-111a 

A la • .............,, del áraa cardlov-cui.r en tod- loa P8Clente• loa ru­

cen:t- -...... rltmlcoa, con soplo regurgltente en foco mltrml en <loa .,-ntea 
(-- 20 ir t7). No - detectaron ruidos anorme- que auglrteren i. exlatena. de 

- peric*dtc:o. 

En la T ..... 1 - presentan loa datos de cada paciente en rel9ción m afta en que 

lnlci8ron loa al- aloca, el allo en que se realiZó el dlagnóatlco y loa lnte....- entre 

el Inicio de alntanma~nóatico. el inicio de afntom--eatudio de Eco y re.uz.ción de 

dlmg~ de Eco. En ella cabe resaltar que el tiempo m-mo banac:un'ido entre 

el Inicio de loa •1-con el de la realiZación del dlagnóatlco al momento de-....,. el 

-tuc:tlo de Eco fué de 20 afias. 



9 

F.W.L---le--de--c-•u-en-,el•ftode-lo 
- ---· ...... - .. - - .......... d ... --0 " -..__ .. -
---=Inicio ..... -. ....... n6ellco, Inicio - •1--de 
-1'dl••--lo-•co. - -- -- __ .. --.. ---· -- - -- -- -· - -- --· --· ---- - -- ·-· - ·- ·-·- ,. ·- 1877 ·- 15 .. • ,.,. ·- ·- 7 ··- ·- 1- 7 ··- ,, ,, ,.,. , .. ,. 1- 11102 . ., 1- 187" 20 

1- 1- 7 • .. , 1 12 .~ . ., 1- 1- 1 7 e .. , 1- 1 • 3 .. , 1N1 1oe2 15 14 .. , 1- 1 ... 7 ... , . 1 1- 12 ... , .. 1- 1055 12 " '97'1 ... - 1001 • ... ,_ 1- "'"" 10 

••1n 1878 1053 20 13 

-·~ 1M• 10ll9 .... , .. 1903 1005 3 -·- 1 .... 1- 10 ... , .. 1004 1004 
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•> O.rOll .-..d~ic:oa. 

El ritmo cwd'8co en lodo• k>a pacientea fue ainusal, en ninguno •• encontró 

__., dol la-.. ~-.:Ular. en doa caaoa (IMC,_n_ • Jf ZO) hubo una 

zon9 ~ inllctiY..,._ .-itigua con isquemia aubendoe4i:rdiea en •••• mlamaa 

Nlgionee. En otf"Oa 5 c:aaoa (pee......_ 3.tO.t4,tS•'l7) t•mbWtn ae conaideró I• 

exiatenci8 de •1ter8Cionea de &a repolarización que augirieron iaquemia miocárdica, pero 

ain neaaaia antigua o-· En doa caso. (pacle- t3 Jf 22) no fué poaible obtener 

al ~ -.siogr*'ico por razonea ttknicas. En la Tabla 11 - preaentan ras 

va- --.tiognlficaa -. en 21 de I•• 23 paciente• <•t%) con alndrome 

de SjOgren Primario 

T•-11.- Ha-- --lrocardlogr6ftc- en paci.ntea con 
·-••u-,...l"rimarlo -- ... e - .... _ 

' a 
I~ 
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7 

• . .. .. ., 
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Ho 

Ho 
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-

AS llMlpUO aur.nclo.Al'lt.ro-MSJtml 
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CtO-mdlog-a. 

Ct.- Qj""'9!rp M cayjd4d9w. El dl•metro - 1• mort•. •urlcula ll -ntrlculo 

~ - encont.....,., -o de r•ngoa norm-•. Sólo en doa cmaoe (-- t 

r •> - •PNCl6 la ex-..ci. - ligere hipertrofia conc6ntric8 MI -lculo IZquierdo. 

En el pmclenle 22 - -.Vó hipertrofill m- marcad• en el aegmanto beaal del -plum 

fnteN9ntrk:ular. En ninguno de loa pmci9nt.. - obaerv•ron ecoa anormttlea que 

-lrier8n .. -tencle M tramboa o m•••a lntracevllllriola, (T- IV r IV•). 

CZ.- Moyillded periw!al.- L• movilldmd globel 11 aeg,_n_ MI ventriculo 

lzqu-,_-. ,_,.,.1 an todoa loa pac1e..- excmpto en uno (-- ZO), 

en quien .. det9ct6 hipocinecl• de moderaci. a .. vera intenaidad en la• paf'8dea 

inferior y fllterml y en el .. ptum lnterventricular. Adem6'a, en éate paciente .. apreció 

tllmbMtn Ja exiatencia de derrame peric41rdico ligero, de lo~JiZ9cJón poaterior, (Tallle 

IV•). 

C~.- Funct6n •ilftóHce.- Se conaideró nom1al en todoa loa paciente• excepto en 

uno (pmclente ZO). en el cual a. fracción de expulaión estuvo deprimid• (FE=35% por el 

m6toclo de Simpaon). Fu6 el único c.ao con antecedente de necrosis antigua localizada 

en I• reglón Inferior, lateral y MI -plum interventricular, (T•- 111). 

C4.- Función di!laló!g.- En 5 paciente• (Zt%) (t,.,e,te,zo¡ - reglatró tiempo 

prolongado de rwfmjación laovotum6trica del ventriculo izquierdo ( TIUVI ), con inversión 

de la rwladón E-A. En 15 paciente• ce&%) sólo se detectó inversión de la relación E-A 

sin TRIVI prolongado y en loa 3 restante• (t:S%) (peclen- e,t3,2:S) nlngun• de ési­

doa verillblea - encontró •Iterada, (Tabla 111). 

e•.- Hipmten!!l(pn wterl•I pulmonar ( HAP ).- En cinco caaoa (2t%) (--• 

..... 7 .. 1,C.23) hubo HAP de grado ligero valorada por loa métodos de insuficiencia 

tricuaplde• e Intervalo• sistólicos. En el reato de loa paciente& no ae encontró HAP, 

(T•ll .. 111). 
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Ce.- e. ctelf morfoféqico• y funclonMa da IU y•tvufa1 cardf4QM•.- Sólo en 

doa .,._ (8.e%) (--1•. 18) el ••.,.cto y función, tllnto de lea v<lilvul•• 

1tUriculov.ntricWareta como a¡gmoideaa .. conaid9ró completamente normal . 

.,..,.,..,. ""*"-'= A nivel de la villllvufa mitral .. •preciaron engro-mlentoa 

nodu,.rea de pequetlaa dimenaionea sobre el borde libre o el drtictt de aua valvas en 

12 .,.ciente• (112%). En 5 c:.oaoa (41.•%> (peci.n- 1,e,12,17 y 21), 1• ubicación de laa 

-onea - ~ • - de •mb•• valva• (Flgur• 1• y 111); y en 7 caiaoa (A%) 

(~ Z.3.11."t».1 .. 20 w 23) tas leaionea .. encontraron aólamente a nivel de fa 

valv• -rior (F .. u"" 2). En 5 c.aos (29%) se encontró engroaemiento lneapeclfico de 

u,,. (pec:lenfl9a 7,9.10) o •mbala valvas (.,.ciente• a.Z2) ain llegar a mostrar un 

-pecto nodular y~ e e9a0a (29%) (pac:len ... 4.a.1s.1e.1e.t•> laa valvas fueron de 

c:9~faticaa norma .... La v~lvula mitral ae encontró engrosada de manera alalac::ta en 

2 CltaO• (8.e%) (pee ....... •.13) y con aspecto normal asociado con otraa v•lvulaa 

•nonn- en 4 caaoa (17"') (,..ci.ne.a 4,11,111,19). 

Por Doppler color ae detectó insuficiencia mitral IJger• en 3 caaoa (t3%) 

<.-- 10,19,22) (Figure 3). Sin embargo, la apertura valvular mitral fu6 •decUad• 

en todos lo• caaoa, (T- IV y IV•). 

VArlv.,,. ~= En ,. v•lvula aórt;ca se obaervaron leaionea nodularea en loa 

bordee libre• de laa vaiv .. en 3 casos (13%) (,..ci.ntea 11,19,20) (Flgur• 4). En 16 

c.aoa C•_.,.,) las v•lvaa moatraron engrosamiento en toda au extenaión, que puede 

eat•r relmcionado con loa C11mbios propios de la edad de éataa enfermas. En loa 4 

e.sos restantes (17"') (..-Clene.a 9,13,111,1e) el aspecto de la v<lilvula •órtlca fu6 

considerado normal. 

En 4 caaoa (paclentea 4,S,15,t8) con váfvufa aórtica morfofógicamente alterada 

el el aspecto de la vávtufa mitral fué normal; dos de elfos mostraron lesiones nodulares 

a nivel de los vértices (peciente S y 19) y los otros dos (pac••nte 4 y 15) presentaron 

engrosamiento en toda '8 extensión de sus tres valvas. De los cuatro casos (pectenC.a 



9,13•t•,'la) con v61u .. aórtica de aspecto norm•I. doa (paclen ... 9 y '13) preaentaron 

de manere aaociad• •Iteración morfológica de I• v61vula mitral; la cual ae caracterizó 

por la exlatencia de un ligero engroaamiento de la valva anterior de la mitral en el 

paciene 9 y por Ja preaencia de nódulo pequefto en Ja valva anterior de la mitral en el 

paciente 13. 

En todos loa pacientes el gradiente t.._navalvular aórtico estuvo dentro de limites 

normales y aólo en 3 caeos (13%) (~ciente• 3,S.12) ae registró insuficiencia aórtica de 

g.-.do ligero, (Figura •> (T•b .. • IV 1f IV•>· 

- frlclMp/de: En dos casos (8.&%) ( ... cien .. 8 1f 12) - observaron 

peqs.-ftoa engrosamientos nodulares en una de las valvas de fa tricúspide (Figura .. y 

eb). En ambos caaoa. hubo coexiatencia de anormalidad morfológica tanto de la válvula 

mitral como de ta ttórtica. Sólo en tres casos ('13%). se demoatró ligera insuficiencia 

tricuaplde• (..-Clent. :1,12,1•) y en uno de ellos ( ... cien .. 12) se asoció a la preaencla 

de engrosamiento nodular de una de aua valvas. (Tab .. IV). 

A continuación, en la Figura 7 se muestra el número de casos con alndrome de 

SjOgrwn plimario que moatrmron engrosamiento nodular a nivel de sus válvulas 

cardlacaa.---·~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~~-. 
Figura 7: a. prweenta •I nlimero de ca.os con •lndrorne de 
~...-que_._ ___ u .. ra 

nlwel valvular .... rupadoe por tipo de valvula. 

12 
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T-•1111..-..- l!c_'-6flc _____ ....__o_al_ede ......... ...--. - - Al --- -VI P.E ~ -IE/A --- - - - - - - ...... - , __ 
• .., 14 13 45 30 74 130 ''ºo. p .,,_ 
• ..., • 11 - - 110 la HAP 
:o :M • 7 43 24 110 ,. HAP 

• - • 7 ..., :04 7 120 " HAP 

• :M 11 • 37 1D 100 11411 p :31 

• 31 ~ • • - - 130 47nt HAP 
7 ,.,. - . 7 43 32 110 0.7 P!!t..&P:41 

• 27 ,.,, . 7 .., '1 -1no M/83 1.01\ HAP 

• 27 "" . 7 - ~ -11n 5419510. HAP 

•• 37 21 - 7 ,, 20 75 110 ''º·-' HAP ., 21 :s:s 7 7 45 28 75 100 4Dl5010. --1Z 211 - ·- • 50 30 78 110 1181137 O.Ml HAP . ,. 28 27 • " - 23 87 ... 113151 1.23 -HAP 
•4 30 32 • • 43 25 .., 100 8Dl1"' º·ªª' PSAP:30 
1• 28 21 • 10 :s:s 21 74 70 59179 0.74 -HAP 

•• ,.. 
33 • 11 - 24 70 55 7,,_ 0.78 l...,HAP ... 22 22 11 8 .., 23 8D 85 ........, 0.73 ainHAP 

•• 31 .... 11 "' "' 25 
., 130 50/72 o ... , 1.unHAP 

•• "" :so .. .. 35 20 81 70 011111!1 'º· 77lo afnHAP - 31 43 14 12 51 311 35 150 35184 0.41' -HAP ... 29 26 10 10 35 22 75 105 81193 0 .. 117 alnHAP 
n 211 35 12 • 50 211 .., 100 811111D 0.78 -HAP 
n 31 33 10 10 42 24 111 100 D4n3 1.2a PSAP:41 
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El alndrome - SjOg,... Primario como •fe~ mu-....,ica -- -

- órgano9 y••-·• Su "'*'lfesl8Clón puede-· aubcllnlca, como ea al c.ao del 

c:ompromlao e n-1 ~ 'ª· o por al......-~_..,. -- algnaa y 

al- qua al bien no son eapecificoa, al -n .. poout. _. Indicar --.­

clln- y ~n- en el Intento - -'--•un vinculo entre el alndrome y al g..­
de CIDlnpl'Omlao. corno en lo8 caaoa. con .,.._,,,_.t8danea • niv.I del aiatem. nervtoeo 

centr8I t• y/o pertMrica.11• 

A nivel -1 •la19m• card-acular, el corazón, ••peclfic8menta - vlllvu ... 

.,......_ aon loa lugere• donde el -~ puede determinmr eltarmcione• molfológic8a •, _, 

como en al pericardio.•• No obat8nte, en eatudioa hi•lop8tológicoa - h8n -­

~bioa aólo • nhMI del mlocmrdlo, que aon conalatentea con epfaodioa pntvioa o 11gudoa 

d8mlocarditla.7 

Con le aplic8cl6n de le ecocardiografia tranatorilclca .. lognan obtener d8toa 

tmportmttea en 18 evllluación estructural y funcional del corazón 110, por ello au empleo 

como eatudlo complementmrto en la valoración de paciente• con as~ ha proporckmlldc? 

información intereaante con relación a las alteraciónea a nivel del corazón. Sin embargo. 

la lnformeción hasta ahora disponible se limita a PoCO• estudios; loa ink:ialea aon reportea 

de caaoa alelados•,? y en el máa reciente 19, se evaluaron de manera proapectiva • 27 

paciente• con diagnóstico de SSP cuyo examen clfnico reveló que el conazón fué normal 

en todoa loa caaoa. Este eatudlo contiene al mayor número de pmcientea hasta 111 fecha. 

En el presente trabajo ae evaluaron a 23 paciente•. todas mujeres, con edald promedio de 

58 aftoa. En el aapecto clinico deatacó la existencia de soplo regurgttante mitral en dos 

caeos Cs--cl•nte 20 y 17) y en ningún casa se consideró la existencia de ruidos 

anal'nlales que sugirieran frote pericárdico. 



,. 
En loa ca.os eatUdiadoa por Rao'--Dahlqvillt 1f cola.•• las alt9rmcionea 

observadas en 1• rnovilidm del ventriculo izquierdo fueron mM frecuente• en aquellos 

pmcien- con algnoa -diográflcoll de pericarditis (419) (p•0,004). Además, todos loa 

~ con peric8rc:Hti• moatraron altereciones electroaudk>gniflcaa ineapecificma para 

fnauficiencia coron.ria. En nuestro estudio. trea ~ (pac ...... a 1.2.•> manlfeataron 

alntoma• que sugirieron la existencia de insuficiencia c:oronari8 caracterizada pcw angor 

de eafuerzoa. aJn embargo. ninguno tuvo carga gen6tica pa,. cardk>patfa iaqUémica y 

a6lo el p.M:jente 1 ...nrió .antecedentes de exposición a humo de lefta y tllb.-qufamo que -

consideró de moderad.8 intensidad. El antlllisis de movilidlld segmentan. del ventriculo 

IZqUierdo en áatoa -· pmcientea fue considerado normal 1f el eatudio electrocardlográfico 

.. consideró sin -rmciones. Por el contrario, en un caso (paciente •> se observó en el 

-tudk> etectrocardlográfico la existencia de una zona eSéc:tricamente inactfvable 

poateroinfttrior y....,.., -ociado con alteraciones en la repalarización de eaaa mfam­

r911k>ne. que sugirieron la presencia de isquemia miocárdica. pero sin tradlucclón clfnica o 

ecocardk>gnflfica. En éste paciente. no hubo factores de rieago ~ra el de-rrollo de 

inauficiencl• coronaria y el tiempo que tenia con síntoma• aicca a•f como con el 

di8gnóatico de afndrome de SjOgren fué de 12 aftos (T•b .. 1). No obstante. aún no 

exfaten •- bases para vincular la existencia de éstas alteraciones electrocardiográflcas 

con la enfermedad de base. 

Sólo en el paciente 20, existó el antecedente de necrosis antigua que ctfnicamente 

ae acompaftó con deteriol'o de su clase funcional y el estudio ecocardiográflco demostró 

acinesia lateral. Inferior y septal, junto con alteración de fa función sistólica, (T•blml IV•). 

El estudio etectrocerdiogroillfico confirmó la existencia de necrosis anteroseptal aaociada 

con Isquemia miocérdlca que fué asintomática durante el tiempo de estudio, (T•bl• JI). 

En cuatro casos (pacientes 2,12,16,17), hubo antecedente de un episodio de 

pericarditis, pero ninguno de ellos mostró datos cUnicos ni electrocardiográficos de 

pericarditis aguda. En cambio, Raotappa~Dahfqvist y cols.1 • resaltan que el 33% de sus 
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.,...,. (9 .,_,,...) tuvieron eúllos cllnlcoa de pericarditis previa o mgudol con de..- o 

depóallo de - y_. otro ledo,,......., que - pmclentea.que moatl•on al- de 

perlcmrdltla tuvieron mayor-• ...._ tiempo da evolución con .. enfernwded y .. "'"'yor 

...,,_ (111111 casos) moetr8r0n entlcuerpoa ----- En - -·.,._.,de 

loe 9 paclen- con _..,.._. mostrmon hlpoclneal8 f99lonel del --lzqu- y 

c:mmbloa 1 .... pec- de .. repoi.rizeclón en el eleclroc8rdlogrmna.•• En n .... - -tudk> 

aólo un caso (pac- :IO) m08tr0 ligero demome perlc6rdlco de loca'lz "" 1 -tarlor, 

cuya pntaencl8 _... - re-con el auatreto laq.....,ico que .. ta P9C1enta tiene 

(Ta .... IVa), ya que en 61 no hubo •lntom- que auglrieran actividad de .. en.......,._ de 

baae. 

En nuestro grupo .. función d-tóltca. ae encontró -rada en .. mayor .. de -

caaos (T•- 111). Conalderant08 que ••- -racione• eatan - con .. -

de las p8Cientea, tal y como - h• demoatr8do en otros eatuc:Hoa" y no con el tiempo de 

evolución de le •nfermed8d de bmse; en .apoyo • lo anterior eat6 el que en une de a.a trea 

paclentaa con función d-lca normal (caao 8). et tiempo de evolución del alndrome de 

SJOgren primario fu6 de 20 alloa al corte del eatudlo, (T•- 1). 

La pnaaencia de hlpertanai6n pulmonar llgerll que - detectó en 5 pacientes, 

puede ser conaecuencia en uno de ellos • ta expo8ición prolongada al humo de lefta y al 

antecedenta de tlibequlamo lntanao (caao1). En loa d•m• casos, (pee- a,7,1:S,2:S) 

no hay una -ocl8ción franca con el tiempo de evolución de la enfermedad de beMt y au 

propia edad puede explicar su deaarrollo, <T•bla 1). En la aerle de R...,.__Dahlqvlat y 

co1s.1• tampoco se encontró relación alguna entre la hipertensión pulmonw y el aindrome 

deSjOgren. 

En relación a las válvulas cardiacas, Raotappa~Dahlqvist y cots.1• sólo reportan 

cambios de tipo esclerótico a ntvel de la v*lvula aórtica en 4/8 pacientes con pericarditis y 

en 7/18 pacientes sin pericarditis. En 4 pacientes sin signos de pericarditis observaron 

engros8miento de la valvula mitral, el cual fue considerado de origen degenerativo, en 
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- - - .,...,. - - lnauficlencla mlnlma. En •- a éatoa h-goa loa 

- canc:lull9n que las P8Cimn- con alnclrorne de SjOgren el~ .......... ..,. -

--y - origen degeo ..... livo. 
En nuestro -ludio logrwnoa _,_.. -· principollea tipos de -· • nl-1 

de - -.... ... can:tl11e11a: 

'l.- engroe8miento que .rectal en forma difu .. • una o todaa laa Vlllvas 

m- <• -- <2•"» o - <1• -- <•-» <T•- IV y IV•); creemos que 

ntoa .,...._ aon pn>ploa de la---~ntea. 

2.- _..,.....lento nodular -- - en •I ~ libre como •n el 

vértice - una o mea v.-.. a... -..aónea de..,,_ - - en 12 caaos (-) 

• n._I - la -..i. m-. en 3 CIUIOS (13") • nlwel de la valvula -- y en solo doa 

caaoa <•·•"> • n._I de la -..1a lrk:úaplde, (Flgu,.. 7). 

L88 leak>nea nodulmNa lac8liZ8daa en a. Vl\IVUla mitral ae •ncc:M•b.,on tanto en una 

.,.._ (7 caa- (-))como en·-<•.,.._ (41.•"»· No - logró •n.UZ.r al esta 

diferencia tuvo aigniflcmnd.m eatadiatica. debido • la deaproporción en el n.:imero de cmaoa 

en cada grupo, (Figura •> 

F...,.. a. DtMrfbucl6n cle c...- q.._ mostr8ron .. ,.,..,.lento noctlllmr 
en .. vatvulll mllrwl Jf au Nillclón con el tiempo dm evolución con 
- alcea y .......-iico- alnd.....,_ de SJl>gNn ---
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En CU911to • la relación entra la edad y la &ocalización de ... leaionea nodu .. rea en 

a. valllvulm mitr81. no - apf'eció predilecci6n por alguna de ... valvas con reapecto a la 

edmd. (F .. una 9). En eate grupo de pacientes con lesiones nodulares en la válvula mitral 

no - demostró inaufir:::i9nci. valvular asociada. 

En la vMvl.1111 ~ ae visualizaron lesiones nodu,.rea en loa bordea fit>Na de las 

tr.a Vlllvaa en sólo trea casos (Figure 7), en16 casos <••%> se observó engrosamiento de 

las V9hnla en tad8 .. extensión. Cuando se realizó la com~ón de loa promedia& de 

tld.i y del tiempo de evolución con afntomaa sicca de éatoa do• grupos con el grupo de 

p-=ienta9 que mostraron ••pecto normal de la válvula aórtica, obaervamoa que mquellos 

con leaionea nodulares tuvieron edad promedio ligeramente mayor, aal como tiempo de 

evafudórl con afntornaa aicca, (Flgur• 10). Sin embargo, estas diferencias no son 

aigniflcativaa y de ninguna forma concluyentes. Tres pacientes mostraron insuficiencia 

aórtica, en doa CIUJOa (c.ao 3 y '12) ••ociada a engrosamiento que abarcó toda la 

extenaión de tas val'Vma y en el otro (caao S) asociada a lesión nodular en las tres valva•. 

(T•-•V). 

F....,.•· Caaoe con dl.-gnóetlco de •indrorne de SJOgrwn prlm•rfo. 
d'9trtbuldae por 9dmd y. que ...-en .. ron engru.am'9nto nodua.r en 

UINI o_....., v•lv- de a. v•fvu .. mlt1'81. 

edad 
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En el 91áltata de mquelloa casos con .. •tone• combinadas o aisladas ae 

enea~ los tmllazgoa deacrito• • continueción: 

•> oa. peclenWa (edad de 62 y 72 aftoa, reapecti..-nte) con le•­
nodularea en el Wrtica de ... tr•• v•hM• de l• ~vula 8611ic8. con v61vule mitral de· 

-pecto normal. En ·- - --• pudieron •atar demrmlnad• por loa C8m­
degenerattvoa rwa.ctonadoa • su ed8d. Sin embargo, •I hecho de estar localiZ8daa 

aólamente • nhlel de .. dlvuLio -'>rtlca, -máa del largo tiempo de evoludón con .. 

enfermec:a.d de b8ae, no excluye que ••bl misma pudiera h.t.r contribuido • su 

desarrollo. 

I») Un ~nte de 78 eftoa de - con alntomaa de- h- 20 aftoa 

(caao •>. pre .. ntó engroamimiento de laa tres valvma de i. vmtvula a6r'ltc. en toct. au 

extenaiOn aaoci8do • engroeamiento de ambas valvma de la ~ .. mttral en toda au 

extenaión y que tam~n mostró engrosamientos nodulares en una de ... valva& de la 

tricúspide. En este caso bien c::f'8tlmoa que el origen de la deformación valvular está 

determinado por el deterioro asociado a su edad, aún cuando el tiempo de evolución de 

su enfermedad es prolongado. 

e) Dos pacientes (c-oa •y 1&) de 49 y 59 anos de edad con alntomaa 

desde hace 7 y 12 anos respectivamente, mostraron engrosamiento de las valvas aórticas 

en toda su extensión, con válvula mitral de aspecto normal. En elloa, el tipo de lesión 

inclina a pensar que los factores relacionados con ta edad pueden explicar su desarollo. 

Sin embargo, pero el tiempo de evolución de los sintomas y el hecho de que la lesión se 

localice en una sola válvula no descarta que también el SSP pudiera haber contribuido a 

su desarrollo. 

d') Un caso de 39 aftas de edad (paciente 13) con alntomaa durante 15 

años tuvo válvula aórtica de aspecto normal, pero se asoció con lesión nodular en la valva 

anterior de la mitral. En él puede considerarse, por el tiempo de evolución de la 



:Z3 

•nfennedm. au ed8d y el hecho de mostrar leaión en u,,. aoi. v.iv.. que el origen de .. 

lealón ....- _,.., .,,_,.,..nte relalclonado con ,. enfermedlld de ba-. 
•> Uno de loa dos casos (paclente9 12) que moatr-.ron engroaamientoe 

nodulmrea en una de laa valvas de la tricúspide de 45 •fto• de ed8d, manif8at6 ain~ 

deade h8C8 3 .tk>9. En éate caao se observaron también leaionea nodu...._a en mnt.a 

V8lv8S de ,. V6lvule mitrwf y engrosamiento de faa tres v.alvaa de a. v6hlula mórtica. Por 

Doppler color, ae r9S1t8tró insuficiencia ligera de la• tres V61VUlaa. En eate caao, por la 

ed8d d9I peciante no - Podria considerar que las lesione• aean de tipa degenerativo. En 

C8mbio, • pe .. r MI corto tiempo de evolución de los aintomaa ak:cai. por ... 

~-~ de a- leaktnea varvulares mitrates y aórticas. no - puede deacartar que 

en au orig.n P811icipe el SSP. Se ha demostrado que en pllCientea con afndrome de 

SjOgren la ~ exagerada de las celulaa-B y au tranaform8dón en c61ulas 

plaa'"*ficaa da como resultado una mayor cmntidad de productos humorales; 

prfncip81rnente lnmunogk>gulinas.17 Algunos de éstos anticuerpos mueatrmn propiedades 

de autorwactividad que asociados a su depuración disminuida por pmrte del ala..,,._ 

reticuloendotelial, puede conducir a que los complejos inmunes circulante• se depoalten 

en el tejido glandua.r o extraglandular.t7 Lo anterior fue descrito par Bid•ni y cola.1• en 

estudio• de autopaia de 10 pacientes con lupus eritrematoa:o aiatémico. en quienes el 

eatudio del tejido cardiovascular con técnica de inmunofluoresencia directa reveló la 

pre-ncia de complejos inmunes depositados en las paredes vaaculerea, el pericardio y el 

mk>cardio. En uno de éstos pacientes ademas se logró demostrar fa pre-ncla de 6atoa 

complejoa inmunes dentro del estroma valvular y en las leaiones verrucoaaa compatible• 

con endocalrditis de Llbman-Sacks, por lo que no reauttarla sorprendente que en loa 

ca90ll con aindrome de Sjt;gren primario con alteraciones en la morfologfa valvular, e>data 

a nivel de su estroma un infiltrado por células linfoides y/o depósito de complejos inmunes 

que explique o favorezca su deformación. 
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El hecho de que a6'o determinado• pecientea con afndrom• de Sj6gren prtm•rio 

dea•rrolfen alteraciones mDf'falógicas a nivel valvular, ain que existan factores asociados 

debe plante•moa la posibilidad de que en ciertos casos hay• determinltda pr8diapo8ición 

para su desarrollo. Esto, se puede proponer en base • la existencia de •nticuerpoa 

especifico• que se han asociado con el surgimiento de determinad .. manifestaciones 

bioqufmlcas y elinicas a ntvel extraglandular, '19,ZO y que plantea ,. presencia de subtipo.a 

serológlcoa en eaaoa con sfndrome de SJOgren primario.ao 

El empteo de las t6cnicas de inmunoabsorción ha demostrado en el tejido 

miocardico del feto, antlgenos de 48-kd La (SS-B) y en menor proporción antfgenos de 60 

Jcd Ro (SS-AJ y 60-Jcd Ro (SS-A).21 La vulnerabilidad del feto para desarrollar 

complicaciones a nivel cardiovaseular es mayor despues de las 23 semanas de vida 

intrauterina, cuando la cantidad de antigenos detectables es aún mayor que entre las 18 a 

22 semanas o en la etapa adulta.21 Asl, los aspectos inmunogenéticos deben tenerse en 

cuenta para explicar el desarrollo de fas complicaciones relacionadas con la 

autoinmunidacl. Sin embargo. aún se requiere de mayor investigación en este campo para 



-tablec:er un vfnc:ulo firme entrw determinados eventos autoinmunea y el de.-rollo de 

•llerac:ione• • nivel del tejido cardiovascular. 

En concluaión, - puede decir que en el pre .. nte eatudio ae obaervO que loa 

pac;etntea con afndrorne de Sjo9ren primario preaentan una garn. de -r-=:ione• 
morfotógicma a niv.I valvular. Eataa afteracionea tuvieron relac:ión con Jos f.-ctorea 

degenerativo& 890Cialdoa a la edad en varios cmaoa, pero en otro&. au deaarrollo pudo 

eatar retacion9do con el aubatrato inmunopatológico del aindrome. Lo anterior •• aólo 

h••ta el "'°"1etnto Ul1al poslbllldad, }fa que no exlate un eatudio que ••hlble.zc:a rnedimnte 

........- - lnmunohilltoqulmlcal la aaociación di- entre el alndrome de SjOlg,.n 

prim..-io y el ~ de •lterateionea a nivml cardiovaacu,.r. Eatos cambios nodur.,.a 

en ,_ dlvu... no logr•n determinar un comprorniao funcion•I algnmc.tlvo y por 

conaecuendlt I• mayor'9 de los pacientes cursan -intomMicoa y au detección •• un 

hallazgo incldent81. '9Unque pueden representar un• potencial fuente embOUgen•. 
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ANEXOS 



F•un1 t•~- Imagen de eco~rdiogrmfl• bidimenaional en corte apic.I • c6m.,.. que 
muestra •• exietenct• de engrosamiento• nodut•re• en el drtice de •mbala v•lv- de 
•• rilvul• mitral (tlech••>- La imagen correapond'e • una mujer de 45 •l\oa de ed8d, 
••intom~n:. cardlov•scular y con diegnóatico de sfndrome de SjOgren P'rlmarto de 
3 •fto• de evolución al momento del estudio. 
V02Ventrlculo derecho, Vl=Ventrlculo izquierdo, AD=Auricu/a derecha, Al=Auricula 

1 izauiercla. 
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F•gur• 3-- lm•gen de ecocard/ografla bidimensional, con registro doppler color en 
corte apical de 5 camaraa que muestra la existencia de insuficiencia mitral ligera 
(fl•ch•). La imagen corresponde a una mujer de 45 a,,os de edad. asintomática 
C9rdiovascul•r y con diagnóstico de sindrome de SJ6gNn Prim•rlo de 3 al"ioa ~e 
evolución al momento del estudio. 
VD= Ventriculo derecho, A.l=Auricula izll'Tuierda. Ao=Aórta, IA.o=lnsuficiencla aórtica 



Flgu,.. •·- lm•gen de ecocmrdiogr•fi• bidimensional, en eje largo par-•temal 
(izquierda) y en eje corto a nivel de grandes vaaoa (derecha). con acercamiento de Ja 
v•tvula •órtica para seft•lar (ftectuie) el engrosamiento sobre el borde libre de sus 3 
v•lv••· La apertura valvular se consideró adecuada (izquierda). La imagen 
corresponde a una mujer de 62 at\os de edad aaintomilltica cardiovascular con 
diagnóstico de sindrome de SJOgren primario de 7 aftos de evolución al momento 
del estudio. 
VD= Ventriculo derecho, Al=Auricu/a izauierda. AP=Arteria au/rnonar. 



F'8urw •·- Imagen de ecoc.-rdiografl• bidJmeneional, con tWQl9tro doppl49r color en 
corte •pical de S c.6maraa que mueat.-. I• exJetencia de ianuflclencia aórtiC8 HQtJra 
(flecha). L• imagen correawnde • una mujer de 45 •.,o• de edad, ••lntom•tlcm 
Cllrdiovaacular y con dJagnóetfco de •índrom• de a¡otpwn ~rlm•rlo de 3 atto• de 
evolución •l momento del estudio. 

· VD= Ventriculo derecho, VI= Ventriculo izQuierdo, IM=lnsuficlencla mitral 



F....,. .. I -.. lm..,_,.. de ecocardiografi• bidimenaional en corte •pical de • 
~--. con enfoque e I• v•tvula tricuapide p•r• moetrar la exietencia de 
engroaemienlo nodu..,. (fleche•) en la valva anterior. En di•atole (A) como en al•tole 
<•>· Le irnmgen corresponde a una mujer de 45 a.-.oa de edad aaintomatica 
cardkntascular con d'-Sln6atico de sindrome de Sj6gren prlm8rto de 3 at\os de 
evoluci6n al momento del estudio. 
VD=-Ventrlculo derecho. AO=Auricula derecha. 
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