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RESUMEN

Introduccién

La esclerodermia es una enfermedad del tejido conectivo que se caracteriza por extensa
fibrosis cutanea y de diversos 6rganos. La insuficiencia cardiaca y la hipertensién pulmonar
son sindromes cardiovasculares asociados con esta entidad que determinan pronéstico. La
ecocardiografia Doppler cumple un papel fundamental en el examen anatémico y funcional
de las estructuras cardiacas en la esclerodermia y permite el diagnéstico de alteraciones
incipientes, en la relajacion o la mecanica segmentaria ventricular, entre otras, ademas de la
evaluacién de la presencia y el grado de hipertensién pulmonar.

Objetivo
Describir los hallazgos ecocardiograficos relevantes en pacientes con diagndstico de esclero-
dermia sin antecedentes cardiovasculares.

Material y métodos

Estudio de corte transversal y descriptivo de 46 pacientes con diagnéstico establecido de
esclerodermia, que asistieron al laboratorio de ecocardiografia por control de rutina.

Se realizo el analisis del ventriculo izquierdo (VI) que comprendié funcién sistélica (FSVI) a
través de la fraccion de eyeccion (FEy) y se defini6 deterioro de la FSVI ante una FEy < 50%,
determinacion de diametro sistdlico (DS) y diastélico (DD), espesores parietales, asinergias
regionales (AR), funcién diastélica (ondas E y A, relacién del flujo transmitral), que se defini
como normal, tipo I (alteracién de relajacion), tipo II (seudonormal) y tipo III (restrictivo),
y Doppler tisular septal y lateral con ondas S, E y A, relacion E/E”. En la auricula izquierda
(AI) se cuantifico el area en cm?; se consideré dilatacién ante valores > 20 cm? En el ven-
triculo derecho se evalu6 funcion sistélica (FSVD) cualitativa, TAPSE (excursion del anillo
tricuspideo), diametro diastdlico (DDVD) a nivel basal, Doppler tisular lateral (DTVD) con
determinacién de ondas S, E y A, funcién diastélica (FDVD) por ondas E y A y relaciéon del
flujo tricuspideo. Se calcularon la presién pulmonar sistélica (PPS) a través de la suma del
gradiente del reflujo tricuspideo y la presion de la auricula derecha (didmetro de la vena cava
inferior y colapso inspiratorio). Se evalué la presencia de valvulopatias significativas.

Resultados

La edad media de los pacientes fue de 50 + 7,7 anos, el 84% de sexo femenino, el 26% tenia
hipertensién arterial y el 24%, tabaquismo. Entre los hallazgos ecocardiograficos se obser-
varon: FSVI conservada en el 98%, FEy promedio del 62 + 9,95%, septum interventricular
de 9,7 £ 2 mm, DDVI de 43 + 8,5 mm, AR en el 2% (n = 1); la FDVI fue normal en el 48%,
tipo I en el 44%, tipo II en el 2% y tipo III en el 4%. E1 DTVI presenté una onda S promedio
de 11 = 0,16 cm/seg y valores < 11 en el 45%, con una relacién E/E’ de 5 (0% > 10). El 4rea
promedio de la Al fue de 18 + 3,1 cm? y se observé dilatacién en el 24%. VD: FSVD normal
en el 96% (n = 44), DDVD de 32 = 3,6 mm, TAPSE 24 + 3,1 mm, trastorno de relajacién del
VD en el 26%, onda S DTVD 14 + 21 cm/seg; la PPS promedio fue de 40 mm =+ 11,7 Hg con
un rango de 25-110 mm Hg y con diagnoéstico de hipertension pulmonar en el 48% (n = 22).
El incremento de los valores de PPS > 50 mm Hg (moderada-grave) alcanzo el 15% (n = 7).
Se hall6 derrame pericardico en 4 pacientes. No se observaron valvulopatias significativas.

Conclusiones

Entre los hallazgos ecocardiograficos de los pacientes con esclerodermia sin antecedentes
cardiovasculares se observ) una prevalencia elevada de disfuncién diastélica leve del VIy del
VD, dilatacion de la Al, disminucién de la onda S en el DTVI (menor contraccién longitudinal
regional) y un porcentaje elevado de hipertension pulmonar (48%).
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Palabras clave >

Abreviaturas > Auricula izquierda

Ecocardiografia - Esclerodermia - Doppler tisular

FSVD Funcion sistolica del ventriculo derecho

AR Asinergias regionales FSVI  Funcioén sistolica del ventriculo izquierdo
DTVI Doppler tisular del ventriculo izquierdo PPS  Presion pulmonar sistélica

FDVD  Funcidn diastdlica del ventriculo derecho TAPSE Excursion sistolica del plano del anillo
FDVI Funcién diastdlica del ventriculo izquierdo tricuspideo (del inglés, tricuspid annulus
FEy Fraccion de eyeccion plane systolic excursion)

INTRODUCCION

La esclerodermia sistémica es una enfermedad del
tejido conectivo que se caracteriza por extensa fibrosis
cutanea y de diversos 6rganos, como los pulmones, los
rinones y el corazoén.

Las manifestaciones cardiacas ocurren en el 15% al
35% de los pacientes, (1) aunque la mayoria de estos
permanecen en forma subclinica. (2)

Los hallazgos cardiovasculares mas frecuentes son
hipertensién arterial, insuficiencia cardiaca e hiper-
tensién pulmonar.

Entre las manifestaciones cardiovasculares asocia-
das se destacan la pericarditis, el derrame pericardico,
la fibrosis miocardica, la insuficiencia cardiaca, la mio-
carditis, la enfermedad microvascular, los trastornos
de conduccién, las arritmias y, con menos frecuencia
(en casos raros), afectaciones valvulares. (3)

El desarrollo de dano cardiaco es un indicador de
mal pronéstico de la enfermedad y se utiliza en reuma-
tologia para definir conductas terapéuticas. (4)

La ecocardiografia Doppler permite el examen ana-
tomico y funcional de las estructuras cardiacas, y es de
gran utilidad en la evaluacion de la esclerodermia, dado
que permite estimar la funcién y los didmetros de las
cavidades, los flujos endocavitarios, la presencia y el
grado de hipertensiéon pulmonar, asi como establecer
el diagnéstico de alteraciones incipientes en la relaja-
cion o en la contraccién segmentaria ventricular. Este
estudio se desarrollé con el objetivo de describir los
hallazgos ecocardiograficos relevantes en un grupo de
pacientes con diagnéstico de esclerodermia sistémica
y sin antecedentes cardiovasculares.

MATERIAL Y METODOS

Estudio observacional, transversal y descriptivo de 46 pa-
cientes consecutivos con diagnéstico establecido de esclero-
dermia sistémica que asistieron, derivados de un consultorio
especializado para un control de rutina, al laboratorio de
ecocardiografia del Sanatorio San José los dias 15 y 16 de
octubre de 2010.

A todos los pacientes se les realizé un ecocardiograma
bidimensional y Doppler color, segin las recomendaciones
de la American Society of Echocardiography. (4)

En el ventriculo izquierdo se evalué la funcién sistélica a
través de la fraccién de eyeccion (FEy) (medida por método
de Simpsons biplanar); se defini6 deterioro de la FSVI con
FEy < 50%, didametro sistélico, diastdlico (VN < 55 mm) y
espesores parietales (VN < 12 mm), medidos en modo M,
desde la vista paraesternal izquierda y se evalud la presencia

VN Valor normal

de asinergias regionales (AR) en las vistas paraesternales y
en las 3 vistas apicales (4, 2 y 3 camaras).

En la auricula izquierda se determinaron el didametro
anteroposterior (VN < 40 mm) y el area (VN < 21 cm?).

En el ventriculo derecho se examinaron el didmetro
diast6lico a nivel basal (VN < 42 mm), la funcién sistélica
cualitativa y la excursiéon sistélica del anillo tricuspideo
(TAPSE) (VN > 20 mm).

Por Doppler pulsado se evalué la funcién diastélica me-
diante la medicién de las ondas E y A del flujo transmitral
y se calcul6 su relacion, que se definié como normal, tipo
I (relajacién prolongada), tipo II (seudonormal) y tipo IIT
(restrictivo); se midieron las velocidades de las ondas Ey A
del flujo transtricuspideo y se calculé su relacion.

La presion pulmonar sistélica (PPS) se calculé a través de
la suma del gradiente del reflujo tricuspideo y la presién de la
auricula derecha (estimada a través del diametro de la vena
cava inferior y el grado de colapso inspiratorio). Se considerd
hipertensién leve una presién sistélica de entre 35 y 45 mm
Hg, moderada entre 45 y 60 mm Hg y grave > 60 mm Hg.

Con Doppler tisular septal y lateral se midieron las ve-
locidades de las ondas S, E y A, y se calcul6 la relacién E/E”
(promediando las E” septal y lateral); se midieron también
las velocidades de las ondas S, E y A de la pared libre del
ventriculo derecho.

Ademas, por Doppler pulsado, color y continuo se buscé
la presencia de valvulopatias y se cuantificé su gravedad.

El estudio se realiz6 con un ecégrafo Esaote My Lab 30
Gold, con transductor de 2,5 MHz, en camilla supina y con
el paciente en decubito lateral izquierdo.

Andlisis estadistico

Se utilizaron la prueba de la ¢ para las variables continuas
con distribuciéon normal y la prueba de chi cuadrado para
las variables dicotémicas; se definié un error alfa menor
de 0,05.

RESULTADOS

La edad media de los pacientes fue de 50 = 7,7 anos, 38
pacientes (84%) eran de sexo femenino, la prevalencia
de hipertensién arterial fue del 26% y la de tabaquismo,
del 24% (Tabla 1).

Los hallazgos ecocardiograficos se resumen en la
Tabla 2.

Se hallé deterioro de la funcién sistdlica del ventri-
culo izquierdo en un paciente (2%), la FEy medida fue
del 62 + 9,95%, el espesor del septum interventricular
promedio medido fue de 9,7 = 2 mm, el didAmetro dias-
tolico del VI fue de 43 + 8,5 mm y se observaron AR
enel 2% (n = 1).

La funcién diastélica del ventriculo izquierdo medi-
da por el Doppler pulsado del flujo mitral fue normal en
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Tabla 1. Caracteristicas basales de la poblacion estudiada

Edad, afios 50
Sexo femenino, % 84
Hipertension arterial, % 26
Tabaquismo, % 11
Fibrosis pulmonar, % 5
Disnea, % 11

Tabla 2. Hallazgos ecocardiograficos

Variables Global

FSVI conservada, % 98
FDVI, %
Normal 48
Tipo | 46
Tipo Il 2
Tipo Il 4
Onda S DTVI, cm/seg 11
Area Al, cm? 18
Dilatacion de la Al, % 24
FSVD conservada, % 96
FDVD alterada, n (%) 21 (45)
TAPSE, mm 24,5
Onda S DTVD, cm/seg 14
PPS, mm Hg 40
Derrame pericardico, n (%) 4(8)

Al: Auricula izquierda. DTVD: Doppler tisular del ventriculo derecho. DTVI:
Doppler tisular del ventriculo izquierdo. FDVD: Funcién diastélica del ven-
triculo derecho. FDVI: Funcion diastolica del ventriculo izquierdo. FSVD:
Funcioén sistélica del ventriculo derecho. FSVI: Funcion sistélica del ventriculo
izquierdo. PPS: Presion pulmonar sistdlica. TAPSE: Excursidn sistolica del
anillo tricuspideo.

22 pacientes (48%), con disfuncién tipo I en 20 (44%),
tipo IT en un paciente (2%) y tipo III en 2 (4%).

El Doppler tisular del ventriculo izquierdo present6
una onda S promediode 11 = 0,16 cm/seg y valores < 11
cm/seg en 21 pacientes (45%), la relacién E/E’ promedio
fue de 5 = 1,1 y en ningiin paciente fue mayor de 10.

El area promedio de la auricula izquierda fue de
18 + 3,1 cm? y en 11 pacientes (24%) se observé di-
latacion.

En el ventriculo derecho se encontré una funcién
sistélica normal en el 96% de los pacientes (n = 44),
el didmetro diastdlico promedio medido fue de 32 +
3,6 mm, TAPSE de 24 + 3,1 mm, presentaron trastor-
nos de relajacion el 26% (n = 12) y la velocidad pico de la
onda S tisular promedio medida fue de 14 + 2,1 cm/seg.

La factibilidad para obtener la PPS fue del 94%. La
PPS promedio fue de 40 = 11,7 mm Hg con un rango
de 25-110 mm Hg, con criterios de hipertensién pul-
monar en 22 pacientes (48%). Se detectaron valores de

presion sistélica > 50 mm Hg (hipertensién pulmonar
moderada-grave) en el 15% (n = 7).

Se observo derrame pericardico en 4 pacientes, con
criterio grave en uno.

No se hallaron valvulopatias significativas.

DISCUSION

La esclerodermia es una colagenopatia que se carac-
teriza por fibrosis extensa y disfuncién vascular. Su
patogénesis incluye la activacién inmunolégica, dano
vascular y una sintesis excesiva de matriz extracelular
con un importante depésito de coldgeno. (5)

El término esclerodermia, del griego scleros, se
utiliza para describir una piel engrosada y endurecida.
Este puede ser el hallazgo clinico de una patologia que
solo afecta la piel y los tejidos subyacentes o puede
asociarse con un compromiso sistémico cuando afecta
diversos 6rganos, como los pulmones, los rinones y el
aparato cardiovascular.

La manifestacién clinica mas caracteristica del dano
vascular en la esclerodermia sistémica es el fenémeno
de Raynaud; otras, como la hipertensién pulmonar,
contribuyen a la patogénesis de las manifestaciones
cardiacas de la patologia.

El compromiso primario cardiaco en la escleroder-
mia sistémica, excluyendo el secundario a hipertension
pulmonar o sistémica, se deberia a la patologia vascular
subyacente que generaria disfuncién microvascular y
fen6menos de vasoespasmo recurrente de pequenos vasos,
que dan por resultado la fibrosis miocardica con distri-
bucién en parches tipica en los hallazgos histolégicos. (6)

Cuando las manifestaciones clinicas del compro-
miso cardiaco se hacen evidentes, el prondstico de los
pacientes es malo, con un riesgo de mortalidad 2,8
veces mayor que el de los que no las presentan. Por
este motivo, su identificacién en etapas preclinicas es
importante para el pronéstico de los pacientes y para
la toma de decisiones terapéuticas.

En este sentido, el ecocardiograma Doppler y en
especial el Doppler tisular han demostrado su utilidad
en estudios previos.

El Doppler pulsado tisular, una técnica descrip-
ta hacia fines de la década de los ochenta por Izaas
y colaboradores, permite medir las velocidades de
movimiento del miocardio contractil en los distintos
momentos del ciclo cardiaco.

Las velocidades tisulares sistélicas (S’) se encuen-
tran disminuidas en las paredes que presentan alte-
raciones de la motilidad segmentaria y también en las
paredes con alteraciones sutiles de la contractilidad que
la motilidad segmentaria, evaluada en forma subjetiva
por las imagenes bidimensionales, no logra demostrar.

En nuestra poblacién en estudio, los parametros de
funcidn sistdlica de ambos ventriculos evaluados fueron
normales en la mayoria de los pacientes, mientras que
la medicién de las velocidades sist6licas tisulares del
ventriculo izquierdo y los parametros de funcién dias-
tolica de ambos ventriculos demostraron alteraciones
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significativas en un porcentaje elevado de los pacientes
estudiados.

Estos parametros alterados del Doppler tisular po-
drian ser predictores de mala evolucién en este grupo
de pacientes, que se beneficiarian con esquemas de tra-
tamiento més agresivos, aunque esto debe demostrarse
en estudios de seguimiento a largo plazo.

Nuestros hallazgos son coincidentes con los pu-
blicados, como el trabajo de Menue y colaboradores,
(8) quienes describieron la velocidad sistélica (S”) del
ventriculo izquierdo como un parametro sensible de
disfuncion sistdlica subclinica en este grupo de pacien-
tes. Ademas, este estudio describe un didmetro mayor
de la auricula izquierda en relacién con los controles
sanos y alteraciones frecuentes en la relajacion diasté-
lica del ventriculo izquierdo y mayor presion pulmonar.

Kahan y colaboradores (9) encontraron en una
poblacién de pacientes con esclerodermia sistémica sin
cardiopatia conocida un porcentaje muy bajo de pacien-
tes con disfuncion sistélica del ventriculo izquierdo y
un 40% de incidencia de alteraciones de la relajaciéon
diastélica evaluada por el patrén de flujo transmitral.

Los hallazgos relacionados con la presién arterial
pulmonary la presencia de derrame pericéardico son simi-
lares a los comunicados previamente en la bibliografia.

El desarrollo de hipertensiéon pulmonar es un
marcador de mala evolucién, con disminucién signifi-
cativa de la sobrevida. El objetivo y el valor agregado
del ecocardiograma Doppler, en este sentido, estan
representados por su deteccién precoz en pacientes en
clase funcional I-II y el beneficio potencial del inicio
temprano de los diferentes esquemas farmacoldgicos.

CONCLUSIONES

Entre los hallazgos ecocardiograficos de los pacientes
con esclerodermia sin antecedentes cardiovasculares se
observo una prevalencia elevada de disfuncién diast6li-
caleve del VIy del VD, dilatacion de la Al, disminucién
delaonda S en el Doppler tisular del ventriculo izquier-
do y un porcentaje elevado de hipertensién pulmonar.

ABSTRACT

Echocardiographic Findings in Scleroderma without
History of Cardiovascular Disease

Introduction

Scleroderma is a connective tissue disease characterized by
extensive fibrosis of the skin and various organs. Heart failure
and pulmonary hypertension are cardiovascular syndromes
associated with this entity that determine prognosis. Doppler
echocardiography plays a key role in anatomical and func-
tional assessment of scleroderma and allows the diagnosis
of early alterations in ventricular relaxation or segmental
contraction, as well as assessing the presence and degree of
pulmonary hypertension.

Objective

The aim of the study was to describe relevant echocardio-
graphic findings in patients with scleroderma without history
of cardiovascular disease.

Methods

A cross-sectional, descriptive study was conducted in 46
patients with confirmed diagnosis of scleroderma, who un-
derwent a routine echocardiographic study. Left ventricular
systolic function (LVSF) was assessed through ejection frac-
tion (EF). Left ventricular systolic function impairment was
defined as EF < 50%, systolic diameter (LVSD) and diastolic
diameter (LVDD), wall thickness, regional assynergies (RA),
diastolic function (E and A waves and transmitral flow ra-
tio, defined as normal, type I (impaired relaxation), type II
(pseudonormal), and type III (restrictive), and septal and
lateral tissue Doppler (LVTD) with S, E and A waves and the
E/E’ ratio. The left atrial (LA) area was assessed in cm? and
LA dilation was defined as area > 20 cm?. Right ventricular
assessment included: qualitative systolic function (RVSF),
TAPSE (tricuspid annular plane systolic excursion), diastolic
diameter (RVDD) at the basal level, lateral tissue Doppler
(RVTD) with measurement of S, E and A waves, and diastolic
function (RVDF) by means of E and A waves and tricuspid
flow. Systolic pulmonary pressure (SPP) was measured from
the sum of the tricuspid reflux gradient and right atrial pres-
sure (inferior vena cava diameter and inspiratory collapse).
Presence of significant valve disease was quantified.

Results

Forty-six patients with mean age of 50 = 7.7 years were
include in the study. Eighty-four percent of patients were
female, 26% had hypertension and 24% smoking habits. Echo-
cardiographic findings showed preserved LVSF in 98% of pa-
tients, mean EF of 62+9.95%, interventricular septum 9.7+2
mm, LVDD 43+8.5 mm, and RA in 2% of patients (n = 1).
Normal LVDF was present in 48% of patients, type I in 44%,
type Il in 2% and type III in 4%. Mean left ventricular tissue
Doppler S wave was 11+0.16 cm/s and values < 11 were found
in 45% of cases, with an E/E’ ratio of 5 (0% > 10). The LA
area was 18+3.1 cm? and 24% of patients presented dilation.
Normal RVSF was found in 96% of patients (n = 44), RVDD
was 32+3.6 mm, TAPSE 24 +3.1 mm, impaired RV relaxation
was found in 26% of cases and RVTD S wave was 14 cm/s. Mean
SPP was 40+11.7 mm Hg (range 25-110 mm Hg), with diagno-
sis of pulmonary hypertension in 48% of patients (n = 22). An
increase in SPP = 50 mm Hg (moderate-severe) was present
in 15% of patients (n = 7). Pericardial effusion was found in
4 patients. There was no significant valve disease.

Conclusions

The echocardiographic findings of patients with scleroderma
without history of cardiovascular disease showed a high prev-
alence of mild LV and RV diastolic dysfunction, LA dilation,
decreased LVTD S wave (lower regional longitudinal contrac-
tion) and high incidence of pulmonary hypertension (48%).

Key words > Echocardiography - Scleroderma - Echocardiography,
Doppler
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