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Manifestaciones cardiacas
de las enfermedades reumáticas

José Alfredo Gómez Puerta¹, Francisco López², José Fernando Molina³

Resumen

Las enfermedades reumáticas son un complejo
de entidades que afectan principalmente articula-
ciones, músculos y estructuras del tejido conectivo,
pero también comprometen de una forma u otra el
corazón y sus estructuras vasculares. La afectación
cardiovascular es dada principalmente por entida-
des como la artritis reumatoide, el lupus eritemato-
so sistémico o el síndrome antifosfolípido, no sólo
por fenómenos autoinmunes y vasculíticos, sino tam-
bién por la reciente asociación entre la enfermedad
ateroesclerótica acelerada y dichas patologías. La
siguiente revisión hace énfasis en las manifestacio-
nes cardiacas de las enfermedades reumáticas ex-
cluyendo las producidas por la fiebre reumática.

Palabras clave: Enfermedades reumáticas, ma-
nifestaciones cardiacas.

Summary

Rheumatic disorders are a wide complex of
diseases  that affect not only the musculoskeletal
system, but also heart and vessels structures.
Cardiovascular involvement is common found in
rheumatoid arthritis, systemic lupus erythematosus
and the antiphospholipid syndrome mainly for
autoimmune and vasculitis phenomenon and also for
the recent association between those diseases and
accelerated aterosclerosis process. This review

summarise the cardiovascular manifestations of
rheumatic diseases excluding the involvement due
for rheumatic fever.

Key Words: Rheumatic diseases, cardiac mani-
festations.

Artritis reumatoide

La artritis reumatoide (AR) es una enfermedad
autoinmune inflamatoria sistémica, la cual afecta prin-
cipalmente a las articulaciones, produciendo una de-
formidad articular importante, al igual que afecta
múltiples órganos de la economía.

El compromiso cardiaco clínico es infrecuente com-
prometiendo principalmente pericardio, miocardio y
estructuras valvulares.

Pericarditis: La pericarditis producida por la AR es
de tipo fibrinoide, la cual se detecta hasta en la mitad
de las autopsias de los pacientes afectados por dicha
enfermedad. La pericarditis aunque infrecuentemente
puede ser el primer síntoma de la enfermedad; pese a
que sólo el 2% de los pacientes manifiesta síntomas
similares a los causados por otro tipo de pericarditis,
hasta en el 30% de los pacientes se observa derrame
pericárdico al estudio ecocardiográfico. Se calcula que
hasta el 10% de los pacientes hospitalizados por la AR
tiene compromiso pericárdico el cual mejora con el tra-
tamiento antiinflamatorio convencional. Su curso es
benigno y tiene una mejoría notoria con el tratamiento
esteroideo. Rara vez evoluciona a taponamiento
pericárdico o pericarditis constrictiva1.

La pericardiocentesis no es necesaria para el diag-
nóstico, ni para el tratamiento, sin embargo el líquido
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de la pericarditis por AR es de tipo exudado, rico en
proteínas, colesterol, lactato e inmunoglobulinas y con
un bajo contenido de glucosa y complemento. El factor
reumatoideo en algunas ocasiones está presente en el
líquido.

Hara et al2 describieron 41 pacientes con pericardi-
tis secundaria a la AR de la Clínica Mayo entre 1970 y
1987, a los cuales se les realizó un seguimiento pros-
pectivo, incluso hasta el fallecimiento. Encontraron prin-
cipalmente que tres cuartas partes de los pacientes
tuvieron una presentación aguda, la mayoría de ellos
tenían compromiso articular, nódulos, factor reuma-
toideo y cambios radiológicos en manos. Su presenta-
ción clínica no fue diferente de las pericarditis de otro
origen. Concluyeron además que la presencia de peri-
carditis disminuye la sobrevida y está asociada a pa-
cientes de mayor edad.

Miocarditis: La miocarditis se ha encontrado hasta
en un 19% de las autopsias de los pacientes con AR y
usualmente se asocia a la presencia de artritis y
vasculitis. La miocarditis en AR se encuentra de cuatro
tipos. En primer lugar la miocarditis inespecífica, la cual
es la forma más común en los pacientes con AR, en-
contrándose en un 4 a un 30%; en segundo lugar la for-
ma difusa, la cual se caracteriza por cardiomegalia que
involucra a ambos ventrículos con infiltrado inflamato-
rio difuso. En tercer lugar se encuentra la miocarditis
de tipo granulomatoso, la cual se encuentra hasta en un
5% de los pacientes con lesiones microscópicamente
similares a las de los nódulos periféricos. Por último la
infiltración de tipo amiloide la cual es rara y causa en-
grosamiento y dilatación miocárdica3.

Vasculitis coronaria: Algunos pacientes con AR
desarrollan arteritis difusa, la cual puede comprometer
las arterias coronarias casi en el 20% de las autopsias.
La evidencia clínica de angina o de infarto de miocardio
es mucho menor1.

No hay estudios suficientes que demuestren que la
presencia de ateroesclerosis es mayor en los pacientes
con AR, aunque se sabe que el uso prolongado de
esteroides la promueve. Una dificultad adicional en los
pacientes con AR, es la limitación para realizar las prue-
bas no invasivas en banda sin fin por sus deformidades
o incapacidades físicas.

Enfermedad valvular: El compromiso más frecuen-
te es el de la válvula mitral, dada principalmente por

infiltración inespecífica, la cual causa engrosamiento
de las valvas. El compromiso valvular aórtico es me-
nos común y se encuentra estenosis e insuficiencia en
proporciones similares, asociado o no a la presencia de
aortitis. La aortitis granulomatosa compromete de una
forma severa a los pacientes con AR, pudiéndose ex-
tender incluso hasta la base de la aorta. Ocasionalmen-
te estos pacientes requieren reemplazo valvular urgente
por insuficiencia aórtica4.

Gravallese et al5 estudiaron las autopsias de 188 pa-
cientes con AR, encontrando aortitis en 10 pacientes
(5%), la cual se asoció a la presencia de factor reuma-
toideo, nódulos y vasculitis.

Finalmente, los trastornos en la conducción son
infrecuentes y pueden ser ocasionados a la presencia
de nódulos miocárdicos los cuales infiltran el sistema
de conducción. Una complicación poco común de la
AR es la hipertensión pulmonar (HTP) por vasculitis.
Cabe recordar también que los pacientes con artritis
reumatoide juvenil (ARJ) pueden debutar con pericar-
ditis, previo a la aparición de otros síntomas como el
rash, la artritis o la pleuritis.

Lupus eritematoso sistémico

El lupus eritematoso sistémico (LES) puede afectar
cualquier estructura cardiaca durante el curso de la en-
fermedad. El compromiso cardiovascular en LES es la
principal causa de mortalidad en la fase no inicial de la
enfermedad, tal como lo describió Urowitz en su serie
de Toronto desde 19706. Aunque no parece existir una
diferencia marcada entre sexos, Molina et al7 encontra-
ron que los hombres de origen latino con LES presen-
taban más compromiso cardiopulmonar y trombosis
vasculares. Casi el 100% de los pacientes lúpicos tie-
nen algún compromiso asintomático, pero el curso clí-
nico de estas manifestaciones es menos frecuente (Ver
Tabla 1). En un estudio local, Peña y cols estudiaron el
compromiso cardiaco en 27 pacientes con lupus, sien-
do el derrame pericárdico, la disfunción diastólica y
sistólica y la hipertrofia ventricular izquierda las mani-
festaciones más comunes8.

El LES además per se contribuye al desarrollo de
patologías asociadas con repercusión cardiovascular
tales como la falla renal crónica, la hipertensión o la
dislipidemia9.
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Pericarditis: La prevalencia de la pericarditis lúpica
ha cambiado desde su descripción en 1924 por Keefer
y Felty10. Es la manifestación cardiaca más común de
la enfermedad con una prevalencia actual que oscila
entre un 6 a un 45%9. Aunque con el advenimiento de
la ecocardiografía estas cifras van en aumento, su
patogénesis está en relación con la presencia de com-
plejos inmunes y el complemento (fracciones C3 y C4),
aunque es asociado también a la presencia de los anti-
cuerpos antinucleares (ANAs) y a crioglogulinas.

Su presentación clínica es similar a la de otras peri-
carditis, pero ésta puede ser la manifestación inicial de
la enfermedad hasta en un 2% de los pacientes. Estu-
dios ecocardiográficos han mostrado compromiso
pericárdico diverso. Cervera et al11 encontraron que 19
de 70 pacientes (27%) presentaron derrame pericárdico,
mientras que no se encontraron en ninguno de los 40
controles sanos.

Hay que tener en cuenta además que los pacientes
lúpicos pueden desarrollar por la inmunosupresión pe-
ricarditis infecciosa principalmente por Salmonella,
Candida y Micobacterias.

La respuesta al tratamiento de la pericarditis lúpica
a los antiinflamatorios no esteroideos, antimaláricos y
esteroides es muy buena. A pesar de la alta frecuencia
de derrame pericárdico y de pericarditis, el taponamien-
to cardiaco es raro y sólo fue encontrado en 2 pacientes
de 29 con compromiso pericárdico de la serie de 150
pacientes de Estes y Christian9. La pericarditis cons-
trictiva también es infrecuente, pero se puede asociar al
lupus inducido por drogas tales como procainamida e
hidralazina.

Miocardio : La cardiomiopatía clínicamente evidente
es rara en LES; la mayoría de los estudios ha mostrado
una prevalencia cercana del 10%. Como otras manifes-
taciones cardiacas del LES el compromiso es subclínico
y se encuentran anormalidades en estudios patológicos
de autopsias en cerca de la mitad de los pacientes.

En la mayoría de casos el compromiso de la
disfunción sistólica es dada por factores relaciona-
dos tales como la hipertensión, la enfermedad
coronaria y la ateroesclerosis; mientras que la disfun-
ción diastólica es dada principalmente por el uso cró-
nico de esteroides y la enfermedad pericárdica. Con
respecto a la miocarditis, ésta se encuentra en aproxi-
madamente un 8% de los pacientes y se cree que su
origen es debido al depósito de complejos inmunes y
de anticuerpos antimiocárdicos, aunque también se
ha encontrado asociación a la presencia de miositis
esquelética y a la presencia de anticuerpos anti RNP.
El tratamiento depende de la severidad y el tipo de
síntomas que se presenten, como también a la activi-
dad asociada al lupus. La respuesta a los inmunosu-
presores es satisfactoria12.

Enfermedad valvular: La presencia de soplos
sistólicos en pacientes con LES es de un 15 a un 45%,
correspondiendo a un daño valvular en la mayoría de
los casos, aunque hay que tener en cuenta que la pre-
sencia de anemia, fiebre o cardiomegalia puede inducir
soplos funcionales. El compromiso de la válvula mitral
es el más común, encontrando una incidencia de pro-
lapso de la válvula mayor que en la población sana.
Algunos estudios11,13-14, además, han sugerido la aso-
ciación entre la presencia de anticuerpos antifosfolípidos
(AFL) y enfermedad valvular tales como el de Khama-
shta et al, donde en 132 pacientes con LES de diferen-
tes centros se encontró enfermedad valvular en una
cuarta parte de los pacientes, mostrando una tendencia
a la trombosis y a lesiones endocárdicas con la presen-
cia de dichos anticuerpos.

La lesión valvular más clásica y característica en
pacientes con LES es la endocarditis verrucosa no in-
fecciosa, la cual fue descrita por Emanuel Libman y
Benjamin Sacks en la ciudad de Nueva York en 192415

en una serie de cuatro pacientes jóvenes a los cuales se
les realizó estudio anatomopatológico post mortem en-
contrando lesiones endocárdicas inusuales de predomi-
nio tricuspideo que llamaron “endocarditis verrucosa
atípica”.

Tabla 1. Compromiso cardiaco en LES (tomado de
referencia 10)

Tipo de compromiso Incidencia
reportada (%)

Pericarditis 12-48
Taponamiento cardiaco <3
Miocarditis 10-40
Falla cardiaca congestiva 7-36
Endocarditis de Libman-Sacks 13-74
Enfermedad coronaria 25-45
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La prevalencia actual de la endocarditis de Libman-
Sacks ha disminuido desde la introducción del trata-
miento esteroideo, con una prevalencia de 35% en
promedio en series de autopsias12. Los hallazgos anor-
males ecocardiográficos pueden ser sugestivos, pero el
diagnóstico definitivo es con la evaluación del tejido
patológico. Las verrucosidades son generalmente pe-
queñas (1-4 mm de diámetro), actualmente de predo-
minio mitral, con depósitos de inmunoglobulinas en su
interior, lo que explicaría su fisiopatogenia.

Las complicaciones de dicha endocarditis, rara vez
ocurren, pero puede producir ruptura de cuerdas ten-
dinosas, estenosis aórtica y enfermedad trombo-
embólica9.

En un estudio reciente realizado por Roldan et al16

se evaluó con ecocardiografía transesofágica la evolu-
ción de las lesiones valvulares debidas al LES, inclu-
yendo las verrucosidades causadas por la endocarditis
de Libman-Sacks.

Se evaluaron 69 pacientes con LES con un segui-
miento de 29 meses en promedio, encontrando
anormalidades valvulares en el 61% de ellos, siendo
el engrosamiento valvular la anormalidad más fre-
cuente. Las vegetaciones fueron encontradas en 30
pacientes (43%) con una evolución ecocardiográfica
hacia la resolución, pobre progresión y en algunas
ocasiones reaparición de las lesiones.

Trastornos en la conducción: Las anormalidades
en el ritmo cardiaco ocurren en una minoría de los pa-
cientes con LES. La prevalencia no sobrepasa el 10%,
reportándose anormalidades que incluyen bloqueos
auriculoventriculares, bloqueos de rama, taquicardia
sinusal, latidos auriculares prematuros y fibrilación
auricular. La presencia de enfermedad coronaria aso-
ciada en pacientes con LES (se discutirá más adelante)
es una causa adicional que explica los trastornos del
ritmo. Adicionalmente se han reportado trastornos de
disautonomías en los pacientes con LES, los cuales pro-
ducen variabilidad en el ritmo cardiaco17.

En el síndrome de lupus neonatal, los anticuerpos
Ig G anti Ro y anti La en el feto se asocian al desarrollo
de bloqueo cardiaco completo congénito. Asociaciones
genéticas se han hecho con la presencia de dichos
anticuerpos y los alelos DR2 y DR3. Se han descrito
pocos casos de bloqueo cardiaco completo en adultos
asociados a la presencia de anti Ro y anti La18.

Enfermedad coronaria: La enfermedad coronaria
ha sido reconocida como la mayor causa de morbilidad
y mortalidad en los pacientes con LES. La incidencia
de ésta es 9 veces mayor, con una mortalidad atribuible
entre un 3 a un 36%19.

Diferentes mecanismos, actuando solos o en com-
binación, han sido implicados en la patogénesis de la
enfermedad coronaria en pacientes con LES. Algunos
factores “tradicionales” han sido explicados para el
desarrollo temprano de ateroesclerosis tales como
hipertensión, dislipidemia, enfermedad renal y el uso
crónico de esteroides. Cuando el LES está activo ocu-
rre una dislipidemia caracterizada por la elevación de
los triglicéridos y las VLDL, con la reducción de las
HDL y la apolipoproteína A120.

Datos recientes promueven la posibilidad de que la
ateroesclerosis acelerada sea secundaria a un proceso
inflamatorio. Las células endoteliales infiltradas por
leucocitos producen una variedad de mediadores
inflamatorios en la placa ateroesclerótica, tales como
el amiloide sérico A y la fosfolipasa A2. Otros factores
metabólicos e inmunológicos implicados son los nive-
les elevados de lipoproteína A, homocisteína, anti-
cuerpos anticardiolipina y anticuerpos contra el LDL
oxidado. Finalmente el estado pro-coagulante en los
pacientes con LES determinado no sólo por los
anticuerpos AFL, sino también los niveles altos de
fibrinógeno y del inhibidor del plasminógeno 1, pro-
mueve el desarrollo de eventos coronarios agudos9,21.

Otros posibles causantes de la enfermedad coronaria
son la arteritis coronaria secundaria a vasculitis, el es-
pasmo de las arterias coronarias y eventos trombóticos
coronarios in situ9.

La prevalencia de eventos cardiovasculares incluyendo
angina, infarto agudo de miocardio (IAM) y muerte sú-
bita fue de 8,3% en la cohorte de pacientes con LES de
Baltimore22. El riesgo de hospitalización por IAM en
pacientes jóvenes con LES es 2,2 veces mayor y riesgo
de enfermedad cerebrovascular es de 2,03 veces mayor
que los controles23. En la figura 1 se observa el estudio
angiográfico de una de nuestras pacientes con LES, la
cual a pesar de tener tratamiento previo con by-pass de-
sarrolló nuevas estenosis coronarias.

Finalmente, se ha evidenciado que el uso de antima-
láricos tiene un efecto benéfico sobre el perfil lipídico
(principalmente disminución de colesterol total y
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triglicéridos) y un efecto antiagregante plaquetario, lo
que hace a este grupo de medicamentos de elección a la
hora de hacer prevención de eventos coronarios.

Son entonces prioritarios el control de la actividad
de la enfermedad, el control de factores “tradiciona-
les”, el uso controlado de esteroides y el uso de antima-
láricos para prevención de la ateroesclerosis y los
subsecuentes eventos coronarios21.

La evaluación de la enfermedad coronaria y la
ateroesclerosis en pacientes con lupus comprende una
serie de test invasivos y no invasivos que van desde elec-
trocardiograma en ejercicio y reposo hasta estudios de
medicina nuclear con tecnecio 99-sestamibi; la
ultrasonografía carotidea con doppler a color es una
herramienta útil como prueba de tamizaje para el com-
promiso por placa de ateroma de la íntima media. La
resonancia magnética de las arterias renales podría ser
útil en la detección de estenosis temprana principalmen-
te en pacientes con síndrome antifosfolípido asociado9.

Por último, la HTP es una complicación infrecuen-
te pero con una tasa de fatalidad elevada en los
pacientes con LES, la cual se caracteriza por una
arteropatía caracterizada por fibrosis de la capa ínti-
ma. Adicionalmente la presencia de un estado pro-
coagulante también promueve el desarrollo de
eventos tromboembólicos con la posterior hiperten-
sión pulmonar24.

Síndrome antifosfolípido

Una variedad de manifestaciones se han encontrado
en asociación a los anticuerpos AFL tanto en pacientes
con LES como en los pacientes con síndrome antifos-
folípido (SAF) primario. Ya se describió la participa-
ción de los anticuerpos AFL en enfermedad valvular y
enfermedad coronaria en pacientes con LES, ahora se
hará énfasis en el SAF primario.

Infarto de miocardio : En una cohorte prospec-
tiva de 4.081 hombres jóvenes sanos, Vaarala et al25

encontraron que la presencia de niveles altos de
anticuerpos anticardiolipinas (ACL) era un factor
de riesgo independiente para el IAM o la muerte de
origen cardiaco. Hubo además correlación con la
presencia de los ACL y los anticuerpos anti LDL
oxidado, lo cual tiene un efecto sumatorio de ries-
go para el desarrollo de IAM. Si bien el tamizaje
generalizado de anticuerpos AFL no es necesario
para todos los casos IAM, se debe hacer una medi-
ción selectiva a pacientes jóvenes (<45 años), pa-
cientes con historia de trombosis venosa, arterial o
pérdida fetal y a aquellos con antecedente de enfer-
medad familiar autoinmune.

Interesantemente los niveles de AFL son elevados
en los pacientes con oclusiones post- revascularización
quirúrgica y en los pacientes con re-estenosis post-
revascularización percutánea26.

Figura 1. Estudio angiográfico coronario de una paciente con LES. A. Arteria coronaria descendente
anterior con adelgazamiento distal. B. Arteria coronaria derecha con placas en su tercio medio. C.
Puente safeno con estrechez en la anastomosis sobre la diagonal.

A B C 
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Endocarditis seudoinfecciosa: Aunque la endocar-
ditis infecciosa se ha descrito en pacientes con LES, es
una complicación infrecuente de la enfermedad. Sin
embargo algunos pacientes con LES se han presentado
con: 1) fiebre, 2) soplo cardiaco con vegetaciones a la
ecocardiografía, 3) hemorragias en astilla, 4) evidencia
serológica de actividad lúpica, 5) niveles moderados o
altos de AFL y 6) muestras repetidas de hemocultivos
negativos. Todas estas manifestaciones son explicables
como actividad lúpica asociada a los anticuerpos APL
o manifestaciones del SAF primario, las cuales se co-
nocen como endocarditis seudoinfecciosa. Tres simples
pruebas de laboratorio hacen el diagnóstico diferencial
entre la endocarditis infecciosa y la seudoinfecciosa,
las cuales son: a) recuento de leucocitos, los cuales son
altos en la infecciosa y son bajos en la debida al SAF,
b) proteína C reactiva, la cual está más aumentada en el
cuadro infeccioso y c) los niveles de AFL los cuales si
bien pueden estar presentes en episodios infecciosos
no están tan elevados como en los procesos inmu-
nológicos26-28. La tabla 2 muestra el diagnóstico dife-
rencial del compromiso valvular entre el síndrome
antifosfolípido, la fiebre reumática y la endocarditis in-
fecciosa.

Trombos intracardiacos: La superficie endocárdica
puede ser un sitio importante para la formación de
trombos en los pacientes con anticuerpos AFL. Trombos
murales primarios se han reportado en estos pacientes,
es importante saber que la presencia de dichos trombos

lleva a un reto diagnóstico con tumores cardiacos tales
como el mixoma cuando se usan métodos no invasivos.

Cardiomiopatía: Aunque la cardiomiopatía prima-
ria no es frecuente por el LES o por el SAF primario, se
ha descrito recientemente la presencia de disfunción
miocárdica en ausencia de valvulopatía, y esto lo expli-
ca los hallazgos patológicos de los pacientes con
anticuerpos AFL, donde se han observado oclusiones
trombóticas en la microcirculación en la ausencia de
vasculitis27.

Espondiloartropatías seronegativas

Las espondiloartropatías son un grupo de enfermeda-
des reumáticas que comparten ciertas manifestaciones y
que comprometen principalmente las articulaciones de
la columna y sacroilíacas. Las espondiloartropatías tie-
nen una asociación importante con el antígeno de
histocompatibilidad HLA B27 con una predilección por
el sexo masculino. La espondilitis anquilosante (EA) es
la que más compromete las estructuras cardiacas; el sín-
drome de Behcet, el Reiter, la artritis psoriática y la
artropatía asociada a la enfermedad inflamatoria intesti-
nal tienen un compromiso menor del sistema cardio-
vascular.

Espondilitis anquilosante: La EA es caracterizada
por una artritis inflamatoria de predominio por la co-
lumna y la articulación sacroilíaca, con manifestacio-

Tabla 2 . Diagnóstico diferencial entre las lesiones valvulares del síndrome antifosfolipido, la fiebre reu-
mática y la endocarditis infecciosa.

Manifestaciones SAF Fiebre reumática Endocarditis infecciosa

Fiebre +/- +/- +
Leucocitosis - - +
Proteína C reactiva - - +
Hemocultivos - - +
Antifosfolípidos + - -
Ecocardiografía Engrosamiento valvular Compromiso valvular Masa móvil localizada en

difuso, engrosamiento  localizado. Engrosamiento la superficie auricular de
de las cuerdas. de las cuerdas con fusión las válvulas AV o en la
Calcificación rara   y calcificación de las superficie la válvula Ao.

valvas
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nes extraarticulares que incluyen iritis, uveítis y el com-
promiso cardiaco, caracterizado por aortitis, trastornos
en la conducción y cardiomiopatía1.

La enfermedad aórtica asociada a la EA incluye el
engrosamiento de la raíz aórtica, la retracción y el en-
grosamiento de las cúspides aórticas las cuales causan
insuficiencia aórtica y las características “jorobas”
subaórticas con regurgitación mitral concomitante. Su
prevalencia oscila entre un 24 a un 100% en las series
post mortem y entre un 8 a un 31% de las series con
ecocardiografías transesofágicas28. La insuficiencia
aórtica se puede presentar en pacientes tan jóvenes como
los 9 años de edad, la cual precede las manifestaciones
articulares y puede tener un curso fulminante.

Roldan et al30 realizaron recientemente un estudio
prospectivo con ecocardiografía transesofágica a 44
pacientes con EA y a 30 controles, con un seguimien-
to a 39 meses en promedio a más de la mitad de los
pacientes.

Encontraron engrosamiento de la raíz aórtica en el
82% de los pacientes con EA y en sólo 27 pacientes del
grupo control (p<0, 001). No hubo relación con la acti-
vidad de la enfermedad y los cambios aórticos. Duran-
te el seguimiento hubo 25 nuevos casos de compromiso
aórtico, 20% de los pacientes tuvo resolución de su cua-
dro y sólo el 12% de los pacientes presentó empeora-
miento de su compromiso aórtico.

El proceso inflamatorio y la fibrosis que compromete
la aorta se extiende al sistema de conducción, incluyen-
do anormalidades como bloqueos auriculoventriculares
(AV) y bloqueos intraventriculares, los cuales se han en-
contrado hasta en una tercera parte de los pacientes de
los pacientes con EA. Es importante remarcar que di-
chos bloqueos AV ocurren de una manera intermitente,
lo cual soporta la evidencia de la importancia del proce-
so inflamatorio como causa del bloqueo. Se ha descrito
recientemente el síndrome cardiaco asociado al HLA
B27, el cual se caracteriza por trastornos severos en la
conducción e insuficiencia aórtica. La asociación de este
síndrome y el HLA B27 es casi tan fuerte como la de la
EA con el HLA B27. De acuerdo con los estudios reali-
zados en pacientes de cardiología del 15 al 20% de los
pacientes hombres con marcapaso permanente son HLA
B27. El riesgo relativo de que un hombre HLA B27 po-
sitivo necesite marcapaso permanente se calcula de 6,7
comparado con hombres con otros alelos tipo B. Esto

hace al HLA B27 como uno de los factores de riesgo
genético más fuerte para el desarrollo de enfermedades
cardiacas identificadas hasta la fecha.31.

Los pacientes con EA pueden manifestar signos de
cardiomiopatía en la ausencia de valvulopatía aórtica o
hipertensión. En el miocardio se demuestran cambios
patológicos de fibrosis e infiltración perivascular de tipo
linfocitito. El dolor torácico y la cardiomegalia se pre-
sentan concomitantemente con la artritis activa.

Otras espondiloartropatías: En el síndrome de
Reiter pueden ocurrir manifestaciones cardiacas tales
como la pericarditis, la insuficiencia aórtica y los tras-
tornos de conducción de una manera similar a lo que
ocurre en la EA. Las manifestaciones cardiacas del sín-
drome de Behcet son raras, llamando la atención la pre-
sencia de arteritis coronaria con estenosis coronaria,
oclusión total o seudoaneurismas. En la artritis
psoriática se ha descrito aortitis aislada que causa insu-
ficiencia aórtica y obliga en ocasiones a remplazar la
válvula. También se ha señalado el colapso de la válvu-
la mitral con una mayor frecuencia en pacientes con
artritis psoriática1,32.

Polimiositis / dermatomiositis

Las manifestaciones de la polimiositis (PM) y la
dermatomiositis (DM) en el corazón incluyen bloqueos
AV, bloqueos de rama, insuficiencia cardiaca secunda-
ria a miocarditis, fibrosis terminal del miocardio o la
coexistencia de estos síndromes.

En pacientes previamente asintomáticos, se obser-
van cambios moderados de miocarditis inflamatoria,
la cual se asocia a la presencia de anticuerpos anti Ro,
los cuales a su vez pueden producir trastornos en la
conducción. Es importante recordar que las cifras de
CPK-MB pueden estar elevadas en pacientes con en-
fermedad muscular severa, en ausencia de necrosis
miocárdica. La afección del miocardio similar a la del
músculo estriado puede ocasionar insuficiencia
cardiaca congestiva, pero sólo en raras ocasiones cau-
sa complicaciones graves.

En el caso de miocarditis se recomienda el trata-
miento con prednisona y en caso de poca respuesta
azatioprina, ciclosfosfamida y ciclosporina33.

Otras manifestaciones cardiovasculares de la PM/
DM son la presencia de pericarditis, derrames
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pericárdicos, prolapso de la válvula mitral, HTP y
vasculitis sistémica32.

Esclerosis sistémica

El compromiso cardiaco clínico en la esclerosis
sistémica (ES) es infrecuente y los reportes de preva-
lencia dependen de los métodos utilizados para identifi-
car dicho compromiso. Incluso, pese a que los síntomas
están presentes como es el caso de la disnea o el dolor
torácico, son atribuidos en la mayoría de los casos a la
enfermedad pulmonar, musculoesquelética o al com-
promiso esofágico. Estudios recientes sugieren que la
enfermedad miocárdica se presenta en un 20 a 25% de
los pacientes con ES, aunque estudios de tamizaje
ecocardiográfico han reportado prevalencia tan altas
como el 41%34.

Miocardiopatía: La fibrosis miocárdica es la ma-
nifestación característica de la ES. La fibrosis es en
parches, con una distribución a través de todo el
miocardio y en ambos ventrículos. Ciertas característi-
cas distinguen a la fibrosis de la ES, de la de la enfer-
medad coronaria ateroesclerótica. En primer lugar, la
de la ES compromete la capa subendocórdica, la cual
es respetada en la ateroesclerosis, y en la ES las áreas
de fibrosis no llevan una distribución del territorio
arterial, como sí ocurre en la enfermedad coronaria.
Adicionalmente, el músculo miocárdico es destruido y
remplazado por fibrosis (depósitos de colágeno) a dife-
rencia de enfermedades infiltrativas (amiloidosis o
hemocromatosis) en donde el exceso de colágeno se
deposita alrededor del músculo miocárdico sano.

Un subgrupo de pacientes desarrolla manifestacio-
nes de polimiositis, con anormalidades enzimáticas y
electromiográficas. Dichos pacientes presentan una aso-
ciación con la presencia de miositis del músculo es-
quelético y miocarditis. Follansbee35, en una de las series
más grandes con ES (1.258 pacientes) estudió dicha aso-
ciación, encontrando que los pacientes con ES y mio-
sitis, tenían un riesgo mayor de falla cardiaca y muerte
de origen cardiaco.

Adicional al daño miocárdico asociado a la fibrosis,
se ha lanzado la hipótesis de que los pacientes con ES
desarrollan isquemia miocárdica intermitente debido
a un proceso de vasoespasmo y reperfusión por un
proceso que se conoce como fenómeno de Raynaud
miocárdico34.

Enfermedad coronaria: Las grandes arterias coro-
narias epicárdicas no son comprometidas en la ES. La
incidencia de ateroesclerosis coronaria tampoco es
mayor que en los grupos control. Sin embargo, estu-
dios de perfusión miocárdica revelan defectos en la cap-
tación. Los datos disponibles hasta el momento sugieren
que dichos defectos sean explicados por el vasoespasmo
coronario, la fibrosis miocárdica, una posible enferme-
dad obliterativa de pequeños vasos y defectos en el le-
cho capilar como ocurren en la circulación periférica
de los pacientes con ES. Si el vasoespasmo contribuye
de una manera importante, entonces sí serviría el uso
de vasodilatadores tipo nifedipina o diltiazem siempre
y cuando se inicien en una etapa temprana. Faltan estu-
dios aleatorizados que nos respondan la utilidad de esta
opción terapéutica1, 34.

Trastornos de la conducción: El compromiso
fibrótico en parches en la ES es el sustrato para los
trastornos de conducción con las consecuentes arrit-
mias supraventriculares y ventriculares. Estos defec-
tos pueden llevar al síncope o a la muerte súbita de
estos pacientes. Estudios de monitoreo ambulatorio
de 24 horas, han mostrado anormalidades hasta en
una tercera parte de los pacientes. El electrocardio-
grama de señal promediada hasta el momento no es
una herramienta útil para predecir los pacientes de
alto riesgo.

Enfermedad pericárdica: La enfermedad pericár-
dica es común en la ES. En estudios patológicos se pue-
den encontrar pericarditis fibrinosa, adhesiones
pericárdicas, pericarditis fibrosa y derrames peri-
cárdicos. La presentación de la pericarditis se puede
dar de una manera aguda o crónica. En la forma cróni-
ca se asocia a la coexistencia de otras patologías tales
como la cardiomegalia, el derrame pleural y principal-
mente la falla renal.

Hipertensión pulmonar: La HTP causada por
vasculopatía en más frecuente en la forma limitada de
la ES, mientras que en la ES progresiva es debido a
fibrosis pulmonar. Murata et al36 estudiaron la
hipertensión pulmonar en 135 pacientes con ES, a quie-
nes les realizó múltiples test cardiopulmonares, encon-
trando que la presión de la arteria pulmonar estimada
por doppler era mayor en los pacientes con ES de pre-
dominio proximal y en los pacientes con síndromes de
sobreposición. A su vez la capacidad vital forzada fue
menor en el grupo de predominio proximal.
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El desarrollo de hipertensión pulmonar en la forma
limitada es un indicador de mal pronóstico. La terapia
vasodilatadora con nifedipina, captopril o prazosin po-
dría tener algún efecto benéfico.

Diferencias en las manifestaciones cardiacas en-
tre la manera limitada y difusa: Si bien ambas for-
mas de ES tienen compromiso cardiaco, existen ciertas
diferencias entre ellas. La cardiomegalia, la disminu-
ción en la fracción de eyección y los defectos en las
pruebas de perfusión son más frecuentes en la forma
difusa que en la limitada. Las arritmias y los defectos
en la conducción ocurren en similar proporción. Un
estudio japonés reciente37confirmó lo ya mencionado
acerca de que la hipertrofia septal y el cor pulmonale
causado por vasculopatía pulmonar está en asociación
con la forma limitada y los anticuerpos anti RNP, mien-
tras que las anormalidades de la motilidad del ventrículo
izquierdo y el cor pulmonare causado por la fibrosis
pulmonar está en asociación a la forma difusa y a la
presencia de los anticuerpos anti Scl 70.

Síndrome de Sjögren

La incidencia de afección primaria del miocardio y
del pericardio en el síndrome de Sjögren es pequeña. El
síndrome primario puede ocasionar endocarditis
verrucosa semejante a la observada en el LES. Por estu-
dios ecocardiográficos se pueden detectar pericarditis casi
en la tercera parte de los pacientes, pero con un curso
asintomático y sin repercusión hemodinámica38. El blo-
queo cardiaco fetal ha sido observado y es causado por
el paso transplacentario de los anticuerpos anti Ro. El
compromiso de la función ventricular diastólica también
se ha demostrado mediante estudios ecocardiográficos
transesofágicos1,32. Existen además algunos reportes de
casos39 en los cuales se ha encontrado en estudios pato-
lógicos la presencia de hipertensión pulmonar plexo-
génica secundaria al síndrome de Sjögren.

Enfermedad de Still

En una serie de 172 pacientes con enfermedad de
Still, Goldenberg reportó compromiso sintomático en
13 pacientes (7,6%). Se observó pericarditis en 7 pa-
cientes, perimiocarditis en 4 y miocarditis sola en 2 pa-
cientes. En esta serie 5 de 172 niños murieron. Cuatro
de estos niños pertenecían a los pacientes con manifes-

taciones cardiacas, lo que hacen a éstas un indicador de
pobre pronóstico. El uso empírico de esteroides por lo
menos por 3 meses ha sido recomendado40.

Vasculitis sistémicas

Las manifestaciones clínicas de las vasculitis depen-
den más del calibre del vaso afectado y de su sitio. Se
debe sospechar la presencia de cardiomiopatía en todo
paciente con vasculitis definida patológicamente.

Arteritis de células gigantes: La afección del cora-
zón en la arteritis de células gigantes (ACG) compren-
de inflamación de la aorta con dilatación e inflamación
de su válvula y de sus valvas, arteritis coronaria, peri-
carditis y miocarditis. Los pacientes con ACG tienen
un riesgo 17 veces mayor de desarrollar aneurismas o
disecciones de aorta torácica que las personas de su
mismo sexo y edad.

Aunque la aparición de esta complicación ocurre
habitualmente años después que los síntomas de la ACG
se han presentado, puede ser la manifestación inicial
de la enfermedad. La oclusión de la aorta o sus ramas
puede surgir durante el curso de la enfermedad produ-
ciendo lo que se conoce como el síndrome del cayado
aórtico. Un aumento en velocidad de sedimentación,
en ausencia de síntomas en cráneo debe hacer pensar
en la presencia de una aortitis. La vasculitis coronaria
rara vez surge en casos de ACG. La pericarditis y la
miocarditis igualmente son manifestaciones raras. La
respuesta de estos pacientes a dosis altas de esteroides
habitualmente es buena41.

Poliarteritis nodosa: No hay un concepto claro so-
bre la incidencia de afección cardiaca en la poliarteritis
nodosa (PAN), ya que se puede confundir por el com-
promiso causado por otras vasculitis de medianos va-
sos. Las arterias coronarias son comúnmente afectadas
en la PAN. Más del 60% de los pacientes con PAN tie-
ne afectadas las coronarias en estudios con autopsias1.
Las anormalidades clínicas incluyen la angina, el IAM
y la falla cardiaca congestiva. Cabe recordar que la
hipertensión es frecuente en estos pacientes por la falla
renal, lo que empeora los signos de isquemia. El com-
promiso pericárdico puede ser dado por vasculitis con
hemorragia en el espacio pericárdico o con pericarditis
como signo de uremia. El tratamiento de la PAN es con
esteroides sistémicos o drogas inmunosupresoras. Pese
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a esto, cuando hay compromiso cardiaco el pronóstico
es muy pobre.

Otras vasculitis: Las manifestaciones cardiacas del
síndrome de Churg-Strauss incluyen la pericarditis agu-
da, pericarditis constrictiva, insuficiencia cardiaca,
arritmias e IAM. Los estudios con Doppler pueden evi-
denciar insuficiencia mitral pero no engrosamiento
endocárdico, ni trombos murales como ocurre en otros.

Estados hipereosinofílicos como en el caso de la
endocarditis de Loffler. Pese al tratamiento esteroideo
las cardiopatías explican el 50% de las muertes de los
pacientes con síndrome de Churg-Strauss1,32. En la
granulomatosis de Wegener la afección cardiaca es rara.
Se pueden presentar pericarditis, granulomas necroti-
zantes y vasculitis coronarias. El compromiso del sis-
tema de conducción también puede ocurrir y es
principalmente causado por vasculitis coronaria. Se ha
descrito la presentación de miocarditis de célula gigan-
te necrotizante aguda y de carácter fulminante. Estas
manifestaciones tienen también una respuesta favora-
ble al uso de esteroides y la ciclofosfamida42.

En muchas otras ocasiones las aortitis de carácter
idiopático se asocian a vasculitis o desórdenes sistémico
no bien diferenciados. Rojo-Leyva et al43 encontraron
que en una serie de 52 casos de aortitis idiopática, aso-
ciación con vasculitis o enfermedad sistémica median-
te estudios patológicos en el 31% de los casos.
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