Cartas al Editor

Disfuncion sistdlica aislada
del ventriculo derecho en la
esclerodermia

Sr. Editor:

La esclerodermia es una enfermedad multisistémica
del tejido conectivo, caracterizada por alteraciones in-
flamatorias, lesiones microvasculares oclusivas y di-
versas formas de fibrosis cutdnea y parenquimatosa.
Aunque su patogenia no estd clara, se han implicado
diversos mecanismos inmunitarios. Es habitual la pre-
sentaciéon de artralgias, alteraciones de la motilidad
esofdgica, telangiectasias, fibrosis pulmonar e hiper-
tension arterial pulmonar (HAP). La afeccidén pericar-
dica se encuentra hasta en el 70% de las necropsias de
estos pacientes'. Habitualmente, las arterias coronarias
epicardicas son angiograficamente normales; no obs-
tante, el 80% de los pacientes presentan defectos de
perfusién gammagraficos fijos y también se han des-
crito infartos de miocardio. La biopsia endomiocardica
ha demostrado fibrosis parcheada, que se ha atribuido
a isquemia intermitente, secundaria a oclusién micro-
vascular, probablemente relacionada con vasospasmo.

Presentamos un caso de esclerodermia relacionada
con una forma inusual de afeccién cardiaca. Se trata
de una paciente de 32 afios, diagnosticada de esclero-
dermia sistémica difusa. En los previos 3 afios habia
presentado esclerodactilia, lesiones isquémicas en los
pulpejos, afeccién esofdgica con aperistalsis y dilata-
cion esofdgica y alteracién pulmonar con patrén res-
trictivo y alteracion de la difusién. Por el momento no
habia presentado sintomas cardiacos. Un ecocardio-
grama practicado en 2005 mostrd dilatacion del ventri-
culo derecho (VD) (38 mm), con insuficiencia tricus-
pidea (IT) moderada y presiones de arteria pulmonar
(PAP) normales. En abril de 2007 consulté a urgencias
por palpitaciones. A la exploracién fisica presentaba
tercer ruido por galope derecho, sin signos de insufi-
ciencia cardiaca. El electrocardiograma mostraba rit-
mo sinusal y bloqueo incipiente de la rama derecha del
haz de His. En la radiografia de térax se observaba au-
mento de tamafio de la silueta cardiaca. El ecocardio-
grama mostré cavidades izquierdas normales, VD se-
veramente dilatado (42 mm), con TAPSE (tricuspid
annular plane systolic excursion) de 10 mm y veloci-
dad sistdlica del anillo por Doppler tisular de 11 cm/s,
asi como dilatacién del anillo tricuspideo con déficit
de coaptacion, condicionando una IT severa. El catete-
rismo cardiaco mostré coronarias sin lesiones angio-
graficas y PAP normales (18/2/11 mmHg). La reso-
nancia magnética (RM) (figs. 1 y 2) mostré volimenes
ventriculares izquierdos normales y dilatacién signifi-
cativa del VD, sin dreas de abombamiento segmentario
y con disfuncion sistélica importante (fraccién de
eyeccion, 25%). ALos volimenes del VD fueron: tele-
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Fig. 1. Imagen obtenida mediante cine de resonancia magnética en
diastole, en el plano de cuatro cdmaras, que muestra la dilatacién del
VD. AD: auricula derecha; Al: auricula izquierda; VD: ventriculo dere-
cho; VI: ventriculo izquierdo.

Fig. 2. Imagen obtenida mediante cine de resonancia magnética en
diastole, en el plano del eje corto, que muestra la dilatacion del VD.
VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo.

diastdlico, 130 ml/m? (valores de referencia normales
en varones, 86 + 14 ml/m?); telesist6lico, 97 ml/m?. El
estudio de secuencias estdticas de «sangre negra» no
mostrd imagenes de sospecha de infiltracion grasa pa-
rietal, y en el estudio de contraste tardio no se aprecié
retencion anormal de contraste en las paredes ventricu-
lares, es decir, no habia criterios de displasia del VD.
Ante estos hallazgos, se establecié la hipétesis diag-
noéstica de disfuncion aislada del VD secundaria a es-
clerodermia.



Aunque se han realizado numerosos estudios cardio-
l6gicos en la esclerodermia, disponemos de poca in-
formacién sobre la afeccién del VD. Giunta et al?, en
un estudio realizado con Doppler en 77 pacientes afec-
tos de esclerodermia, encontraron alteraciones de lle-
nado del VD en el 40% de los casos; en ningtn caso
habia disfuncion sistélica. Lee et al?, utilizando un mé-
todo modificado de Simpson, encuentran que hasta un
58% de los pacientes con esclerodermia tiene algin
grado de disfuncion del VD. Un estudio reciente*
muestra una pobre correlacion entre la disfuncién ven-
tricular derecha y la PAP, lo que indica que las altera-
ciones de la funcién ventricular derecha no pueden
atribuirse sélo a la hipertensién pulmonar. Parece evi-
dente que esta enfermedad puede implicar cierto grado
de afeccidn del VD. Por este motivo, creemos que la
disfuncién ventricular derecha de nuestra paciente
puede estar en relacion con la esclerodermia. El inte-
rés de nuestro caso radica en la inusual severidad de
esta disfuncion ventricular derecha, sin HAP asociada.
No conocemos ningin caso similar publicado. Se ha
sefialado que las causas que explican la afeccién del
VD serian las mismas que pueden afectar al izquierdo,
esto es, la fibrosis miocdrdica y la alteracién de la mi-
crocirculacion miocardica.
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Servicio de Cardiologia. Hospital Universitario Germans
Trias i Pujol. Badalona. Barcelona. Espana.

BIBLIOGRAFIA

1. Byers RJ, Marshall DAS, Freemont AJ. Pericardial involvement in
systemic sclerosis. Ann Rheum Dis. 1997;45:393-99.

2. Giunta A, Tirri E, Maione S, Cangianiello S, Mele A, De Luca A,
et al. Right ventricular diastolic abnormalities in systemic
sclerosis. Relation to left ventricular involvement and pulmonary
hypertension. Ann Rheum Dis. 2000;59:94-8.

3. Lee CY, Chang SM, Hsiao SH, Tseng JC, Lin SK, Liu CP. Right
heart function and scleroderma: insights from tricuspid annular
plane systolic excursion. Echocardiography. 2007;24:118-25.

4. Hsiao SH, Lee CY, Chang SM, Lin SK, Liu CP. Right heart
function in scleroderma: insights from myocardial Doppler tissue
imaging. J] Am Soc Echocardiogr. 2006;19:507-14.

Cartas al Editor

Rev Esp Cardiol. 2008;61(9):985-93 991



