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RESUMEN

Se presenta el caso de una mujer de 54 afos con sindrome antifosfolipido en terapia irregular, que ingresa
por disnea de esfuerzo que progresé a ortopnea. La ecocardiografia transtoracica evidencié cardiopatia
dilatada con disfuncion sistélica biventricular, hipertension pulmonar y masas relacionadas con vélvulas
pulmonar y tricdspide sin movimiento autonémico. Los cultivos y el recuento de la serie blanca estaban
normales, con alteracién de las pruebas del SAF, haciéndose ademas diagndstico de lupus eritematoso
sistémico. Se inicio terapia para insuficiencia cardiaca, esteroides, rituximab y anticoagulantes, mejorando
la clinica. La ecocardiografia control mostré remision de las masas tricUspides y similares dimensiones de
la masa pulmonar.
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ABSTRACT

We report the case of a 54-year-old woman with antiphospholipid syndrome in irreqular therapy, admitted due
to exertional dyspnea and orthopnea. The transthoracic echocardiogram showed dilated cardiomyopathy with
biventricular systolic dysfunction, pulmonary hypertension and masses related to the pulmonary and tricuspid
valves without autonomic movement. The crops and white count were normal, with alteration of the SAF test. In
addition, SLE was diagnosed. It was started therapy for heart failure, steroids, rituximab and anticoagulation, with
improving of the symptoms. The control echocardiogram showed remission of the tricuspid masses and similar
dimensions of the pulmonary mass.
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Presentacion del caso Llamativamente, se observaron masas ecoheterogéneas relacionadas con las
valvulas nativas derechas:
En la superficie ventricular de la valva pulmonar relacionada con la val-
vula adrtica se muestra una masa ovalada de bordes irregulares, base
ancha, con movilidad acorde al ciclo cardiaco, con unas medidas de

8x7 mm.

Mujer de 54 afios, con diagndstico de sindrome antifosfolipido (SAF) en con-
trol y tratamiento irregular. 5 meses antes de su ingreso presentd disnea de
esfuerzo y ortopnea, sin fiebre ni otros sintomas concomitantes. Al examen
fisico estaba normotensa, taquicardica (118 lpm), taquipnéica (26 rpm), con
una saturacion del 92% aire-ambiente.

Otras tres masas de mayor tamafo, ovales, de bordes regulares, poco mo-
viles, en la superficie ventricular de las valvas tricUspides, con medidas de
16 x 7 mm (valva septal), 11 x 8 mm (valva anterior) y 10 x 5 mm (valva
posterior). De estas tres Ultimas masas, la relacionada con la valva anterior
era la mas hipoecoica.

La ecocardiografia transtorécica evidencié cardiopatia dilatada, disfuncion
sistdlica severa del ventriculo izquierdo (V1) con FEVI bidimensional en 15-
20% y contraste espontaneo, disfuncién diastélica de grado Ill, insuficiencia

mitral moderada funcional, disfuncién sistélica moderada a severa del ven- Por estos hallazgos se solicitaron anticuerpos antifosfolipidos y anticardiolipi-

triculo derecho (VD), insuficiencia tricUspide moderada funcional y presién
sistélica pulmonar (PSP) de 62 mmHg, subestimada por disfuncion sistélica
del VD. Asimismo, presentaba derrame pericérdico leve y derrame pleural
izquierdo.
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nas (@Cl) (que estaban positivos), proteina C reactiva y velocidad de eritrosedi-
mentacion (que estaban elevadas), hemocultivos negativos, hemoglobina de
11,5 9/% y gldbulos blancos en 9.500/mm?. Adicionalmente, se hizo el diag-
nostico de lupus eritematoso sistémico (LES).
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Con la presuncion diagndstica de endocarditis bacteriana se inicié terapia para
insuficiencia cardiaca y glucocorticoides a altas dosis, rituximab y anticoagu-
lacion oral.

La paciente presentd franca mejoria clinica y regreso tras 5 meses para un control
ecocardiografico donde se observé mejoria de la funcion sistdlica biventricular, dis-
funcion diastdlica grado | del VIy PSP en 45 mmHg. Se evidencié similar tamafo de
la masa pulmonar (8 x 6 mm) y desaparicién de las masas de las valvas trictspides.

Por todos los hallazgos patolégicos ecocardiograficos previamente descritos y con
remision significativa del tamano de las masas intracardiacas tras la terapia para
la patologfa de base, se puede concluir el caso con diagnéstico de endocarditis
bacteriana de Libman-Sacks en valvulas nativas derechas en contexto de SAF y LES.

Estudio porimagen

Video 1. Ecocardiografia transtoracica (ETT) paraesternal de eje largo con
cardiopatfa dilatada, disfuncion sistélica biventricular y dilatacion leve de
auricula izquierda

Video 2. ETT paraesternal de eje largo con color que evidencia insuficiencia
mitral moderada (funcional)

Video 3. ETT, vista del tracto de entrada del VD (TEVD) en modo zoom con
evidencia de masa en cara ventricular de valva posterior tricispide
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Video 4. ETT vista de eje corto de grandes vasos en modo zoom enfocado
en vaélvula pulmonar con evidencia de masa en cara ventricular de valva
relacionada con vélvula adrtica

Video 5. ETT plano apical de cuatro cdmaras, cardiopatia dilatada con
disfuncion sistélica biventricular, contraste espontaneo en el VI, masa
en cara ventricular de valva septal tricispide, derrame pericardico leve y
derrame pleural izquierdo

Video 6. ETT plano subcostal de cuatro cdmaras, cardiopatia dilatada con
disfuncion sistdlica biventricular, masas en cara ventricular de valva septal y
anterior tricUspide y derrame pericardico leve

Video 7. ETT paraesternal de eje largo tras 5 meses en tratamiento, con
evidencia de cardiopatia dilatada y mejoria de la funcion sistélica biventricular
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https://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/MAR_2020/Videos/Caso_01/C01_video_1.mp4
https://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/MAR_2020/Videos/Caso_01/C01_video_2.mp4
https://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/MAR_2020/Videos/Caso_01/C01_video_3.mp4
https://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/MAR_2020/Videos/Caso_01/C01_video_5.mp4
https://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/MAR_2020/Videos/Caso_01/C01_video_6.mp4
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Video 8. ETT vista del TEVD sin evidencia de la masa que previamente se
encontraba en cara ventricular de valva posterior trictspide

Video 9. ETT, plano apical de cuatro cdmaras con cardiopatia dilatada y
mejorfa de la funcion sistolica biventricular, remisién de la masa en valva
septal tricUspide, ausencia de derrame pericérdico y pleural

Video 10. ETT, subcostal de cuatro cdmaras donde se evidencia remisién
de las masas evidenciadas previamente en valva septal y anterior tricispide

Discusion

La endocarditis de Libman-Sacks (ELS) es una de las presentaciones cardiacas
mas frecuentes del lupus eritematoso sistémico (LES) y del sindrome antifos-
folipidos (SAF) que tipicamente afecta a la vélvula adrtica o mitral, la participa-
cion de la valvula tricispide y pulmonar es altamente inusual (menos del 10%
de los casos documentados)" 678,
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El SAF secundario aumenta la frecuencia y la gravedad de la enfermedad val-
vular cardiaca en el LES. En el caso de esta paciente el diagndstico de SAF se
hizo primero® 4,

Ecocardiograficamente, las lesiones de la ELS suelen ser sésiles, regulares, de
base ancha, con poca movilidad, sin movimiento erratico, ubicadas en el lado
ventricular de las valvulas auriculoventriculares, en el lado vascular de las valvu-
las sigmoideas o en el endocardio vascular, tales caracteristicas las diferencian
de las tipicas vegetaciones infecciosas.

La patogenia de las lesiones valvulares en la ELS implica la formacion de fibrina,
plaquetasy trombos en la vélvula alterada, el dafo endotelial, depdsito e inmu-
noglobulinas, aCL y complemento, lo que conduce a fibrosis, engrosamiento,
cicatrizacion, distorsion y disfuncion valvular. Aunque la afeccion suele ser leve,
en algunos pacientes las anomalfas pueden ser mayores, causar embolizacion
y regurgitacion valvular severa que requieren cirugia®®7:9.

La"hipotesis de los 2 impactos” descrita por Bordin et al,, plantea que el estado
protrombético generado por los anticuerpos aCL (primer evento) favoreceria
(tras un segundo evento como cirugia cardiaca, embarazo, etc)), la formacion
del trombo sobre un endotelio valvular previamente inflamado y actuar como
desencadenante del cuadro de endocarditis sobre una vélvula que siendo sus-
ceptible previamente, aumenta la potencial afeccion2 34,

Aproximadamente el 10% de los pacientes con LES desarrollan insuficiencia
valvular severa asociada con altos niveles de anticuerpo aCL, sintomas de in-
suficiencia cardiaca y disfuncién ventricular que amerita cirugia®“?. Vianna et
al. informan que las lesiones valvulares son mas severas en pacientes con SAF
secundario®.

La cirugia se reserva para los casos con disfuncién valvular severa y grandes ve-
getaciones emboligenas. Aungue el tratamiento con esteroides puede reducir
las lesiones, no es suficiente para erradicar el riesgo embdlico y la anticoagula-
cién no deberia cuestionarse®©.

El uso de esteroides ha provocado una importante reduccion de la incidencia
de ELS, sin embargo, su frecuencia actual alcanza 10-35% de los casos. En este
caso hubo importante remision de las masas tricispides con el tratamiento
que recibio, persistiendo la lesién pulmonar. Pese a ello, sus manifestaciones
clinicas suelen ser leves y suele transcurrir inadvertida.

Conclusion

La ELS debe incluirse en el diagndstico diferencial del paciente con SAF y LES
con presencia de masas intracardiacas que carecen del tipico movimiento
erratico de las vegetaciones infecciosas, en especial si existen anticuerpos aClL
positivos con cultivos negativos. Aunque la disfuncién valvular es rara, cuan-
do se produce, el tratamiento con esteroides y terapia especifica del SAF/LES
puede reducir las lesiones y diferir la necesidad de reemplazo valvular. Dado el
riesgo embolico, la anticoagulacion y vigilancia clinica y de imagen son fun-
damentales.

Ideas para recordar

- LaELS esfrecuente en pacientes con SAF y LES y debe pensarse ante masas
intracardiacas con cultivos negativos en pacientes sin fiebre.

-+ Lasvélvulas mas afectadas son las izquierdas.

- El tratamiento de la patologia de base suele lograr reduccion del tamaro
de las masas y podria mejorar la disfuncion ventricular.
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