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Resumen

Objetivos: Determinar los eventos cardioldgicos méas frecuentes en esclerosis sistémica y su
asociacién con factores de riesgo (miositis, rapida progresion cutanea, anticuerpos anti-U3
ribonucleoproteina y anticuerpos-antifosfolipido) descritos en la literatura cientifica.

Métodos: Estudio observacional retrospectivo de cohortes analizando caracteristicas basales,
clinicas esclerdticas y cardiopatias en 59 pacientes con esclerosis sistémica en seguimiento en el
Hospital Universitario Principe de Asturias durante el periodo 2012-2022. Se identificé aparicion de
cardiopatias y medidas ecocardiograficas segun variable de riesgo referida dada en subgrupos
(presencia o ausencia de miositis, rapida progresion cutanea, anticuerpos anti-U3 RNP, anticuerpos-
antifosfolipido) empleando test de contraste de hipotesis paramétricos para la busqueda de
asociaciones estadisticamente significativas. Este estudio conté con la aprobacion del CEIC del
centro hospitalario.

Resultados: En la cohorte analizada de 59 pacientes con esclerosis sistémica, 7 desarrollaron
miocarditis (11,8%), 6 sindrome coronario agudo (10,2%), 5 pericarditis (8,4%); y 10, 9y 27
respectivamente disfuncion sistdlica (16,9%), diastdlica (15,2%) o insuficiencia mitral (45,8%)
ecocardiografica. Nueve pacientes presentaron insuficiencia cardiaca congestiva (15,2%). La
presencia de miositis no resulté en un incremento estadisticamente significativo de las cardiopatias
enumeradas. La asociacidn entre esclerodactilia y miocarditis (3,5% de miocarditis en pacientes sin
esclerodactilia y 19,3% en pacientes con ella) si se aproximé a la significacion estadistica con p
0,068. La positividad para anticuerpos-antifosfolipido no determind insuficiencia mitral con
diferencias estadisticamente significativas (65,1 vs. 43,2% con p 0,261). Las variables de riesgo
descritas no conllevaron cambios en los parametros ecocardiograficos medios estudiados (FEVI,
volumenes telediastodlicos ventriculares). Los pacientes con esclerodactilia y miositis si presentaron
incrementos de 6,98 y 9,76 mmHg en la presidn sistdlica de la arteria pulmonar estimada (ascensos
relativos de 71,15% y 32,72%) cercanos a la significacién estadistica (p 0,083 y p 0,102).
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TABLA 1. Frecuencias Absolutas y Relativas de patologias cardiacas
en funcion de presencia o ausencia de miositis, esclerodactilia y
anticuerpos antifosfolipido.

ES gin ES con Sig. ES sin ES con Sig. ESsina. EScona
méositis  miositis Estad. esclerodac.  esclerodac.  Estad.  antifosfoli  antifosfol.
M= 49 H=10 [+] N=23 N=31 p . H=8
H=51

5. Coronano Agudo E(10.2%) | 1(10%) | 0.724 3(10.7%) 3 (9.6%) 0.614
Pericarditis 5(10.2%) | 0(0.0%) | 0.384 1(03.5%) 4(12.9%) 0.210
Miccarditis B{10.2%) | 2.(20%) | 0338 1 (03.5%) 6 (15.3%) 0.068
Disfuncién Sistolica B(16.3%) | 2(20%) | 0.564 5(17.8%) 5(16.1%) 0.566
Disfuncién Diasidlica 9(18.3%) | 0(0.0%) | 0.963 3 (10.7%) 6 (19.3%) 0.290
Insuficiencia Mitral 2243.1%) | 5625%) | D261

TABLA 2. Medidas de Tendencia Central de principales pardametros
ecocardiograficos analizados en funcion de los factores de riesgo
descritos. FEVI expresada en %, PSAP en mmHa y didmetros en mm.

ES ES Sig. ES sin ES con Sig.
Localiza  Difusa Estad. miositis miositis Estad.
d N=33 P H=48 H=AD P
N= 26
p-: -

Fraccion Eyeccion V. 59,.5% 60,0% 0.396 60,2% 57.8% 0429 60,6% 59,00 0,506
Izquierdo [FEV; %)
Presidn Sistdlica Arteria 30,76 36,81 0.195 9,81 16,79 o102 29,82 38,06 0,083
Pulmisnar (PSAP; mmia)
Diametro Telediastdlico V. 47,6 458 0.153 45,8 45,4 0.282 47,2 46,0 0,366
lzquierdo (DTOVE; mm)
Diametro Basal 25,5 255 0.872 254 259 0771 252 258 0,532
Telediastilico V. Derecho
(DTDBVD; mm)

Discusion: La afectacion cardioldgica en la esclerosis sistémica oscila en torno al 30%, siendo la
fibrosis miocardica, la disfuncion diastdlica, la enfermedad coronaria, la serositis cardiaca y las
arritmias las entidades mas comunes. Hasta un 25% de las muertes en esclerosis sistémica podrian
ser debidas a manifestaciones cardiacas, mas frecuentes en presencia de miositis, afectaciéon
cutédnea rapidamente progresiva (esclerodactilia), anticuerpos antifosfolipido y anti-U3
ribonucleoproteina. Se identific6 asociacion entre desarrollo de esclerodactilia y miocarditis cercana
a la significacién estadistica (p 0,068) en los pacientes estudiados. Tradicionalmente, la
vasoconstriccién intermitente (Reynaud cardioldgico) seria el principal mecanismo fisiopatoldgico
cardioldgico en la esclerosis. Recientemente, mecanismos autoinmunes de inflamacién con episodios
de miocarditis intercurrentes, depdsito de hemosiderina y autoanticuerpos locales con generacién de
fibrosis intersticial concomitante han sido mejor caracterizados. Histolégicamente, la afectacion
miocardica presentara fibrosis parcheada con afectacion subendocérdica sin depdsito de
hemosiderina. La presencia de anticuerpos antifosfolipido (asociados a generacién de valvulopatia
mitral en otras reumopatias) no se asocié en nuestro estudio a una mayor proporcién de valvulopatia
mitral.

Conclusiones: Miocarditis, cardiopatia isquémica y pericarditis son las cardiopatias mas frecuentes
en los pacientes con esclerosis sistémica en nuestro estudio, con incidencias cercanas al 10%,
hallazgos concordantes con los descritos en la literatura cientifica. La presencia de miositis y



esclerodactilia podria asociarse a fenomenos de miocarditis e incrementos de las presiones
pulmonares cercanos a la significacion estadistica.
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