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Resumen

Objetivos: Determinar los eventos cardiológicos más frecuentes en esclerosis sistémica y su asociación con
factores de riesgo (miositis, rápida progresión cutánea, anticuerpos anti-U3 ribonucleoproteína y anticuerpos-
antifosfolípido) descritos en la literatura científica.

Métodos: Estudio observacional retrospectivo de cohortes analizando características basales, clínicas
escleróticas y cardiopatías en 59 pacientes con esclerosis sistémica en seguimiento en el Hospital
Universitario Príncipe de Asturias durante el período 2012-2022. Se identificó aparición de cardiopatías y
medidas ecocardiográficas según variable de riesgo referida dada en subgrupos (presencia o ausencia de
miositis, rápida progresión cutánea, anticuerpos anti-U3 RNP, anticuerpos-antifosfolípido) empleando test de
contraste de hipótesis paramétricos para la búsqueda de asociaciones estadísticamente significativas. Este
estudio contó con la aprobación del CEIC del centro hospitalario.

Resultados: En la cohorte analizada de 59 pacientes con esclerosis sistémica, 7 desarrollaron miocarditis
(11,8%), 6 síndrome coronario agudo (10,2%), 5 pericarditis (8,4%); y 10, 9 y 27 respectivamente disfunción
sistólica (16,9%), diastólica (15,2%) o insuficiencia mitral (45,8%) ecocardiográfica. Nueve pacientes
presentaron insuficiencia cardíaca congestiva (15,2%). La presencia de miositis no resultó en un incremento
estadísticamente significativo de las cardiopatías enumeradas. La asociación entre esclerodactilia y
miocarditis (3,5% de miocarditis en pacientes sin esclerodactilia y 19,3% en pacientes con ella) sí se
aproximó a la significación estadística con p 0,068. La positividad para anticuerpos-antifosfolípido no
determinó insuficiencia mitral con diferencias estadísticamente significativas (65,1 vs. 43,2% con p 0,261).
Las variables de riesgo descritas no conllevaron cambios en los parámetros ecocardiográficos medios
estudiados (FEVI, volúmenes telediastólicos ventriculares). Los pacientes con esclerodactilia y miositis sí
presentaron incrementos de 6,98 y 9,76 mmHg en la presión sistólica de la arteria pulmonar estimada
(ascensos relativos de 71,15% y 32,72%) cercanos a la significación estadística (p 0,083 y p 0,102).
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Discusión: La afectación cardiológica en la esclerosis sistémica oscila en torno al 30%, siendo la fibrosis
miocárdica, la disfunción diastólica, la enfermedad coronaria, la serositis cardíaca y las arritmias las
entidades más comunes. Hasta un 25% de las muertes en esclerosis sistémica podrían ser debidas a
manifestaciones cardíacas, más frecuentes en presencia de miositis, afectación cutánea rápidamente
progresiva (esclerodactilia), anticuerpos antifosfolípido y anti-U3 ribonucleoproteína. Se identificó
asociación entre desarrollo de esclerodactilia y miocarditis cercana a la significación estadística (p 0,068) en
los pacientes estudiados. Tradicionalmente, la vasoconstricción intermitente (Reynaud cardiológico) sería el
principal mecanismo fisiopatológico cardiológico en la esclerosis. Recientemente, mecanismos autoinmunes
de inflamación con episodios de miocarditis intercurrentes, depósito de hemosiderina y autoanticuerpos
locales con generación de fibrosis intersticial concomitante han sido mejor caracterizados. Histológicamente,
la afectación miocárdica presentará fibrosis parcheada con afectación subendocárdica sin depósito de
hemosiderina. La presencia de anticuerpos antifosfolípido (asociados a generación de valvulopatía mitral en
otras reumopatías) no se asoció en nuestro estudio a una mayor proporción de valvulopatía mitral.

Conclusiones: Miocarditis, cardiopatía isquémica y pericarditis son las cardiopatías más frecuentes en los
pacientes con esclerosis sistémica en nuestro estudio, con incidencias cercanas al 10%, hallazgos
concordantes con los descritos en la literatura científica. La presencia de miositis y esclerodactilia podría
asociarse a fenómenos de miocarditis e incrementos de las presiones pulmonares cercanos a la significación
estadística.
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