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Compromiso cardiovascular en nifios
con Lupus Eritematoso Sistémico

Patricia Alvarez Z.", Sonia Gonzélez D.2, Ignacio Hernandez N.1

Resumen

El Lupus Eritematoso Sistémico (LES) es una enfermedad poco frecuente en nifios y ocupa el
segundo lugar entre las mesenquimopatias infantiles. La expresion clinica en nifios es de mayor
severidad y debe tenerse presente tanto por su elevada morbimortalidad como también por su
potencial incapacitante. EI compromiso cardiovascular se estima en 30 a 40%, pudiendo ser
primario o secundario a la terapia esteroidal. Las manifestaciones clinicas son variadas, constitu-
yendo la pericarditis y miocarditis las complicaciones mas frecuentes. Con el propésito de dar a
conocer el compromiso cardiovascular existente en esta enfermedad se describen tres casos clini-
cos con diagnostico de LES, en quienes el compromiso cardiovascular fue la manifestacién clinica
mas importante.

(Palabras clave: lupus eritematoso sistémico, pericarditis, miocarditis, mesenquimopatias.)

Cardiovascular involvement in paedriatric systemic lupus erythematosis (SLE)

SLE is a multisystemic disease characterized by widespread inflammation of the blood vessels and
connective tissues. Cardiac involvement in children occurs at least in 30-40% of cases and takes a
variety of forms. Pericarditis and myocarditis are most frequently seen. We present 3 patients with
SLE whose most striking clinical manifestations were due to the cardiovascular involvement. We
review the current findings of cardiovascular manifestations in paedriatric SLE.

(Key words: systemic lupus erythematosis, pericarditis, myocarditis, connective tissue diseases. )

INTRODUCCION

El lupus eritematoso se describié por pri-
mera vez en 1845 por Hebra como una en-
fermedad cutanea; posteriormente Kaposi
en 1872 describié que podia ser una enfer-
medad sistémica y fatal'. Actualmente el Lu-
pus Eritematoso Sistémico (LES) se recono-
ce como una enfermedad multisistémica
autoinmune, de curso croénico, con expre-
sién clinica de caracter ciclico, caracteriza-
da por remisiones y exacerbaciones que
compromete la piel, articulaciones, rifiones,
pulmoén, sistema nervioso central, serosas,
sistema cardiovascular y otros érganos. Su
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etiopatogenia es motivo de investigacion
permanente, pareciendo ser la asociacion
de un factor genético a un compromiso au-
toimnune caracterizado por depdsitos de
complejos inmunes en diferentes 6rganos la
hipdtesis méas aceptada?.

Es una enfermedad poco frecuente en
la infancia y ocupa el segundo lugar entre
las mesenquimopatias infantiles. En los Es-
tados Unidos su incidencia es de aproxima-
damente 0,6 casos por 100 000 habitantes,
y en Chile no se tienen cifras precisas de
esta enfermedad; sin embargo, en un estudio
multicéntrico del area Metropolitana de San-
tiago para una poblacién estimada de 1 571
171 niflos menores de 15 afos se estimé
una incidencia de 0,32 casos por 100 000 y
una frecuencia relativa de 5,1% del total de
las consultas reumatoldgicas®. A pesar de
su baja frecuencia, debe tenerse presente
tanto por su elevada morbimortalidad como
también por su potencial incapacitante.
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La expresion clinica en el nifio a diferen-
cia del adulto es de mayor severidad, en
ocasiones fulminante y multisistémica; se
presenta predominantemente en mayores
de 5 afos y hasta 80% en el sexo femeni-
no3 4. Los érganos y sistemas que se com-
prometen con mayor frecuencia son las arti-
culaciones, piel y rifones. EI compromiso
cardiovascular se estima en 30 a 40%, cifra
similar a la descrita en adultos® y, puede ser
primario, manifestdindose como pancarditis,
arritmias y/o arteritis coronaria o secunda-
rio al uso de esteroides, que favorecen la
aparicion precoz de aterosclerosis corona-
ria, hipertrofia miocardica e hipertensién ar-
terial®. Las manifestaciones cardiovasculares
son variadas (tabla 1), siendo la pericarditis
y miocarditis las complicaciones mas fre-
cuentes.

El propdsito de este articulo es dar a co-
nocer tres casos clinicos de nifias con LES
cuyo compromiso cardiovascular fue la ma-
nifestacion clinica més importante permitien-
do incluso hacer sospechar esta enferme-
dad. Se comentan ademds aspectos que
consideramos relevantes y poco conocidos
del compromiso cardiovascular secundario
a LES.

CAsSOS CLiNICOS

Caso 1. Escolar de 13 afos, que consul-
té por cuadro de una semana de evolucion
de dolor precordial irradiado a dorso y hom-
bro que aumentaba al inclinarse y con la
inspiracion, percepcion febril, astenia, adi-
namia y artralgias de mufiecas y tobillos. Al
examen destacaba palidez de piel y muco-
sas, dolor a la palpacion a nivel de quinta y
sexta articulacion condrocostal, sin signos
inflamatorios locales. A la auscultacion tonos
bien timbrados, taquicardica, sin soplo ni ga-
lope. El hemograma revelaba leucopenia de
4 400 blancos con 3 baciliformes, 74 seg-
mentados y 21 linfocitos, plaquetas 120 000
x mm3; VHS 115 mm/h, PCR 48 mg/l, factor
reumatoideo (FR) + 96 U/I. La radiografia de
térax (Rx tx) mostré cardiomegalia y au-
mento de la circulacién pulmonar. El elec-
trocardiograma (ECG) mostraba voltajes
pequenos y severos trastornos de la repola-
rizacion ventricular con infradesnivel del
segmento ST e inversién de onda T. La eco-
cardiografia bidimensional (Eco-bi) reveld
ventriculo izquierdo (VI) dilatado, con frac-
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cion de acortamiento (FAVI) disminuida, de
28%. Se plante6 como diagndstico una mio-
carditis lupica o viral y se inicié tratamiento
con reposo, restriccién de volumen, diuréti-
cos y captopril. En su estudio reumatol6-
gico inicial destacaban anticuerpos anti-
nucleares (AAN)(+) 1/3 000 con patrén
homdgeneo, anticuerpos antiDNA n(+) 1/40,
antiantigeno nuclear extractable ENA Ro(+),
La(+), RNP(+), Sm(+). La biopsia renal con-
firmd nefropatia lupica grado IV OMS. La
paciente se encuentra en control hasta la
fecha manejandose con corticoides y pulsos
mensuales de ciclofosfamida endovenosa.
El compromiso miocardico se normalizé al
mes de iniciada la terapia encontrandose
en el ultimo control (10 meses de tratamien-

Tabla 1

Manifestaciones cardiovasculares de LES

Pericardio

Pericarditis fibrinosa, serosa o hemorragica aguda
Pericarditis crénica focal o generalizada
Taponamiento cardiaco

Pericarditis constrictiva

Miocardio
Miocarditis aguda
Miocarditis crénica
Infarto miocardico

Endocardio

Endocarditis de Libman-Sacks

Arritmias cardiacas y trastornos de conduccién

Arritmia auricular
Arritmia ventricular
Bloqueo atrioventricular

Enfermedad de arteria coronaria

Degenerativa - aterosclerosis
Inflamatorias - arteritis
Embdlicas

Cambios inducidos por corticoides

Aumento de grasa epicardica y miocardica
Hipertrofia ventricular izquierda

Hipertension sistémica

Renal
Inducida por corticoides
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to) leve hipertrofia de VI atribuible al uso de
corticoides.

Caso 2. Paciente de 14 afos, que con-
sulté por fiebre de 40°C, calofrios, disnea de
esfuerzo y dolor en hemitérax izquierdo de
un dia de evolucion. Al examen de ingreso
destacaba fiebre de 38,3°C axilar, aleteo na-
sal, polipnea de 48 x’, taquicardia de 220 x’
y presion arterial (PA) de 80/52 mmHg, le-
siones faciales hiperpigmentadas de nariz y
mejillas sugerentes de mariposa lupica. A la
auscultacion cardiaca: ritmo en tres tiempos
con frotes pericardicos. Al examen pulmonar
habia matidez en la base del hemitérax iz-
quierdo, broncofonia y abolicién del murmu-
llo pulmonar en la base izquierda, y el higa-
do estaba a 2 cm bajo el reborde costal. El
hemograma mostré Hto de 26,9%; Hb 9,1
mg% normocromia con recuento de blancos
4 000 x mm3, 1 baciliforme, 56 segmentados
y 29 linfocitos, plaquetas 100 000 x mm3. La
VHS era 110 mm/h, la PCR 206 mg/l y el
examen de orina tenia proteinuria de 30 mg/
dl. La Rx tx revel6 cardiomegalia, condensa-
cion retrocardiaca y pequefio derrame pleu-
ral izquierdo; el ECG mostré taquicardia su-
praventricular de 220 x’ y trastornos de
repolarizaciéon. La Eco-bi mostré un peque-
fo derrame pericardico, VI sin dilatacion y
con buena funcién ventricular. El estudio de
liquido pleural fue compatible con exudado.
Se plantearon como diagndsticos: taquicar-
dia supraventricular, pleuroneumonia y pro-
bable mesenquimopatia ;LES?

Se manejé con digital y antibiéticos, re-
virtiendo la taquicardia a las 24 h, obtenién-
dose mejoria clinica y normalizacion de la
Rx tx a la semana de tratamiento. Del estu-
dio reumatoldgico inicial destacaban AAN 1/
3 200 con patron homogéneo, anticuerpos
antiDNAn(+) 1/40, ENA Ro(+), RNP(+)
Sm(+), La(+) y FR negativo. Con el diagnds-
tico de LES se inicié tratamiento con corti-
coides. El derrame pericardico desaparecio
al mes de iniciada la terapia, sus controles
continuaron por 5 afos y posteriormente
fue derivada a servicio de reumatologia de
adultos.

Caso 3. Escolar de 13 afos, que ingresé
al hospital derivada desde Coquimbo con
diagnoéstico de observacion LES, por historia
de 2 afos previos de episodios de artritis de
mufiecas y tobillos tratados con ketoprofeno.
Una semana previa al ingreso presentd po-
liartralgias y dolor precordial opresivo con
irradiacion a hombro izquierdo. Sus exame-
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nes fueron hemograma con Hto 29,2%; Hb
9,4 mg%, glébulos blancos 7 600 x mm3,
con 73 segmentados, 22 linfocitos, plaque-
tas 228 000 x mm3, proteinuria 35 mg/dl,
AAN(+) 1/1 240, anti DNANn(+) 1/640, VHS
98 mm/h, PCR 26,3 mg/l; C3 51,3; FR nega-
tivo. La ecotomografia abdominal reveld he-
patoesplenomegalia y ascitis moderada; la
Rx tx cardiomegalia global, hiperemia y de-
rrame pleural bilateral. Evolucioné con dete-
rioro de la capacidad funcional por lo que se
trasladd a nuestro hospital.

Al examen de ingreso estaba febril
(38° C), polipneica, taquicardica, normoten-
sa, saturando 87% con Fi0, ambiental. Te-
nia alopecia en placas, uUlceras de mucosa
bucal y eritema de mejillas. Al examen pul-
monar, abolicién y matidez de ambas ba-
ses, a la auscultacién cardiaca taquicardia
con tonos apagados, higado a 3 cm BRC y
artritis de mano, mufieca y tobillo derecho y
de ambas rodillas. EIl ECG mostrd voltajes
pequefios y supradesnivel del segmento ST
(figura 1). La Eco-bi revelé derrame pericar-
dico giobal, sin signos de taponamiento (fi-
gura 2). En la biopsia renal se encontré ne-
fropatia lupica Il de OMS con actividad leve
y cronicidad leve. Se manejé con corticoides
llevando a la fecha 2 meses de tratamiento
aun sin remision completa del derrame peri-
cardico.

DiscusIiON

La pericarditis constituye la manifesta-
cion cardiovascular mas frecuente de LES
siendo considerada su presencia incluso
como criterio diagndstico”8. Se ve en 5-25%
de los casos® pudiendo aumentar en nimero
si se consideran las necropsias (80%)10- ' o
estudios ecocardiograficos (75%)'2, lo que
indica que la presentacidon subclinica es
también frecuente. Su clinica es variada:
desde asintomatica hasta el cuadro clinico
de un taponamiento cardiaco. Los pacientes
generalmente presentan dolor precordial
irradiado a cuello y hombros que aumenta
con la respiracion y la tos, disminuye al sen-
tarse e inclinarse y a menudo se acompafa
de dolor pleural; taquicardia, frotes pericar-
dicos, apagamiento de tonos cardiacos, y en
los casos méas severos, ingurgitacién yugu-
lar y pulso paradojas. La radiografia de to-
rax demuestra crecimiento progresivo de la
silueta cardiaca. El ECG presenta voltajes
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Figura 1: Electrocardiograma que muestra voltajes pequefos y elevacion del seg-
mento ST principalmente en las derivadas que representan el ventriculo izquierdo.

I
i

Figura 2: Ecocardiograma bidimensional y modo M, eje largo paraesternal izquier-
do. El pericardio parietal y visceral estdn separados por un espacio libre que corres-
ponde al derrame pericardico de ubicacion posterior.

disminuidos con alternancia eléctrica, eleva-
cién del segmento ST con cambios evoluti-
vos de la onda T, taquicardia sinusal y arrit-
mias auriculares'® 13, E| Eco-bi confirma la
presencia de derrame pericardico que puede

ser de cuantia variable. El liquido pericardi-
co corresponde a un exudado seroso con
complemento bajo, en ocasiones puede ser
incluso serohematico y en etapas cronicas
puede producir obliteracién del espacio peri-
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cardico por fibrina y depdsitos de calcio'2.
Como complicaciones, el taponamiento car-
diaco es infrecuente (0,8%)'0: 13 y se debe
sospechar frente a un paciente grave en co-
lapso cardiovascular. Otra complicacién aun
mas rara la constituye la pericarditis puru-
lenta, la cual se ha visto asociada al uso de
esteroides, siendo el germen mas frecuente-
mente aislado el Staphylococcus aureus® 13.
La pericarditis constrictiva se ha descrito en
solo 5 casos y todos antes de la introduc-
cién de la terapia esteroidals.

El manejo de la pericarditis lipica depen-
de de la severidad. Asi, en pacientes asinto-
maticos, se utilizan agentes antiinflamato-
rios no esteroidales y/o corticoides; el
drenaje esta indicado solo en el tapona-
miento cardiaco y la pericardiocentesis es
recomendable solo ante la sospecha de pe-
ricarditis purulenta® 10. 13,

La segunda manifestacion méas frecuen-
te es el compromiso miocardico que se pre-
senta en menos del 10% de las series clini-
cas® 1. 14,15 siendo mayor en estudios de
autopsias (50-81%)1'3 y ecocardiograficos
(50%)°. En la etiopatogenia de la miocardio-
patia lipica se han propuesto varias etiolo-
gias; se han detectado anticuerpos anticé-
lula miocardica y depdsitos de complejos
inmunes en el miocardio, proponiéndose
que esto llevaria a activacién del comple-
mento, inflamacion y dafio miocéardico, expli-
cando asi los hallazgos histopatoldgicos.
Los criterios clinicos en el diagnéstico inclu-
yen combinaciones como taquicardia en re-
poso desproporcionada a la temperatura
corporal, signos de insuficiencia cardiaca,
cardiomegalia y ritmo de galope. En el ECG
los hallazgos son inespecificos: alteraciones
del segmento ST y onda T, extrasistoles y
arritmias ventriculares. El ecocardiograma
demuestra una fraccién de acortamiento dis-
minuida, crecimiento de cavidades cardia-
cas, hipokinesias segmentarias y akine-
sias® 1216, 17 | a elevacion de las enzimas
cardiacas orienta al diagndstico y la confir-
macion se logra con biopsia endomiocardi-
ca, que muestra invasién perivascular e inters-
ticial por células mononucleares, miocarditis
focal, fibrosis y necrosis miocéardica. El ma-
nejo consiste en reposo absoluto y uso de
corticoides, el rol de la terapia inmunosupre-
sora en caso de miocarditis resistente a corti-
coides no ha sido aun bien evaluada® 3.

El compromiso endomiocérdico fue des-
crito por primera vez en 1924 por Libman y
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Sacks'2. Se presenta en 4-9% en adultos
con LES, cifra que antes de la terapia este-
roidal alcanzaba hasta 50%, en series de
autopsias se describe en 40-50% y como
hallazgos ecocardiograficos en 31%, desco-
nociéndose su frecuencia en nifnos® 1213 La
valvula méas afectada es la mitral y luego la
adrtica®. El diagndstico a veces resulta difi-
cil, ya que puede ser asintomatico, pero en
general se sospecha por la deteccién de so-
plos o cambios en las caracteristicas de un
soplo preexistente teniendo presente que
estos pacientes pueden tener soplo secun-
dario a fiebre, taquicardia, hipertensién arte-
rial y anemia. El diagndstico se apoya en los
hallazgos de la ecocardiografia que muestra
engrosamiento difuso y/o deformidades de
los velos con insuficiencia valvular que in-
cluso puede llegar a ser severa. La lesion
patognomodnica es sin duda la vegetacién
verrucosa de Libman Sacks, de pequefo ta-
mafo, aplanada, granular, muy adherida al
endocardio, anillo valvular o comisuras vy
que se extiende hacia los velos, siendo in-
frecuente que provoque obstruccion del ani-
llo valvulard. La lesién histoldgica consiste
en una proliferacion y degeneracién celular
junto con depésitos de fibrina, inmunoglobu-
linas y de complemento, sugiriendo que los
complejos inmunes estarian involucrados
en su etiopatogenia. Se presenta con mayor
asociacion en pacientes con niveles eleva-
dos de anticardiolipinas y su aparicion es
por lo general al inicio de la enfermedad. Su
presencia no se asocia con mayor severidad
de esta enfermedad?®.

En el manejo debe considerarse el uso
de tratamiento antibidtico profilactico de en-
docarditis infecciosa en pacientes con LES y
lesién valvular conocida ante procedimien-
tos que tengan riesgo de bacteremia® 13, Es
debatido el uso de anticoagulantes y an-
tiagregantes plaquetarios para prevenir el
embolismo periférico’. Se han reportado
casos de reemplazo valvular aértico y mitral,
pero la mortalidad operatoria es alta alcan-
zando hasta 25%13.

Los pacientes con LES se encuentran en
mayor riesgo de tener compromiso coronario
(CC) pudiendo desarrollar tanto una arteritis
coronaria como una aterosclerosis con o sin
manifestacién extracardiaca asociada. El
compromiso mas frecuente es el provocado
por aterosclerosis acelerada secundaria al
uso de esteroides, hipertension sistémica e
hipercolesterolemia, hechos frecuentes en
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esta enfermedad. La arteritis coronaria es
de menor frecuencia, pero generalmente se
acompafa de vasculitis activa en otros érga-
nos como piel, bazo y rifiones, y puede pro-
ducir aneurisma con infarto miocardico y
muerte subita semejandose al compromiso
visto en enfermedad de Kawasaki y poliarte-
ritis nodosa. La arteritis coronaria es un
diagnodstico histopatoldgico, pero ciertos he-
chos angiograficos permiten su sospecha
como son la presencia de aneurisma o es-
tenosis del lumen coronario. EI CC solo ha
sido tabulado en adultos describiéndose
que los sintomas estan presentes entre 5 a
12%9 12,

En cuanto al tratamiento, los corticoides
en altas dosis pueden ser paraddjicamente
necesarios frente a una arteritis coronaria
severa, en cambio en el CC aterosclerdtico
el manejo no difiere del habitual en casos
sin LES utilizandose vasodilatadores coro-
narios, betabloqueadores, bloqueadores del
calcio, angioplastia y en casos que lo re-
quieran, by pass coronario. A pesar de co-
nocerse la patogénesis de esta enfermedad
no existe respuesta sobre cuales son las
mejores estrategias terapéuticas para su
prevencion o tratamiento, pero probable-
mente una terapia agresiva para asegurar el
control de la enfermedad y la normalizacién
de los niveles de lipoproteinas en la edad
pediatrica podrén ayudar a evitar el desarro-
llo de compromiso coronario en la edad
adultab 13,

Las anormalidades del ritmo y de con-
duccién son frecuentes, presentandose has-
ta en 50% de los pacientes. La taquicardia
sinusal constituye el hallazgo mas frecuen-
te, y desaparece después de la administra-
cion de esteroides. Arritmias auriculares
como flutter y fibrilacion auricular pueden
verse en presencia de pericarditis aguda,
mientras que extrasistoles ventriculares y
bloqueos de primer grado suelen verse du-
rante una miocarditis. Estas arritmias son
por lo general transitorias y desaparecen
cuando el proceso activo ha sido contro-
lado® 12,

El bloqueo auriculoventricular comple-
to en el paciente con LES es poco fre-
cuente (4-8%) y es secundario a focos de
inflamacion cronica, vasculitis de peque-
Aos vasos, como también fibrosis ubicada
en algun punto del sistema excitoconduc-
tor siendo el nodo sinusal el mas compro-
metido®: °.
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En suma, podemos decir que el LES es
una enfermedad compleja que por su com-
promiso multisistémico es dificil de diag-
nosticar y manejar precozmente. Debe ser
controlada por un equipo médico multidisci-
plinario que garantice un buen seguimiento
y posible prevencion de complicaciones. Si
bien la terapia con corticoides logra contro-
lar muchas veces la enfermedad, puede pre-
disponer a una aterosclerosis coronaria ace-
lerada alterando las expectativas de vida de
estos pacientes. Por lo tanto el control es-
tricto de colesterol, presion arterial y facto-
res de riesgo de aterosclerosis en la edad
pediatrica pueden mejorar el prondstico del
adulto con LES.
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Tarjeta de borde perforado. Precursora del computador, se usaba para tabular casuistica en
investigaciones y estudios. Cada orificio numerado se cortaba en el borde o se dejaba intacto, de
acuerdo a una clave establecida. Esto permitia identificar caracteristicas determinadas (peso,
sexo, tipo de tratamiento, etc.). Al pasar un palillo por un orificio se podian separar aquellos con
el borde cortado y se sabia cuantos tenia la caracteristica correspondiente.

Aporte Dr. Nelson A. Vargas.
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