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Palabras clave RESUMEN

> Enfermedad valvular.
> Vasculitis
> FEcocardiograffa.

Diferentes enfermedades sistémicas pueden presentar como complicaciones lesiones valvulares secunda-
rias a inflamacion. Las variantes de vasculitis mas comunes afectan sobre todo a la aorta y sus ramas. En
algunos pacientes pueden aparecer lesiones coronarias y valvulares debido a procesos inflamatorios de la
intima. El engrosamiento de los velos valvulares se observa raramente y se valora mediante ecocardiografia.
Presentamos el caso de una paciente que desarrollé una insuficiencia adrtica severa en el contexto de una
vasculitis con afectacion de grandes vasos.

ABSTRACT

Different systemic diseases can cause valvular lesions secondary to inflammation. The most common variants
of vasculitis mainly affect the aorta and its branches. In some patients, coronary and valvular lesions may ap-
pear due to inflammatory processes of the intima. Valvular leaflet thickening is rarely observed and is assessed
by echocardiography. We present the case of a patient who developed severe aortic insufficiency in the context
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of vasculitis with large vessels involvement.

Presentacion del caso

Una mujer de 50 afos fue admitida en el departamento de urgencias debido
a deterioro del estado funcional asociado con malestar y fatiga, y a episodios
concomitantes de dolor de cabeza. Tenfa historia de hipertension y dislipidemia,
sin otros antecedentes conocidos

En el examen fisico, estaba afebril; la auscultacion reveld un soplo diastolico
(Il/IV) y estertores en la auscultacién pulmonar. El ECG mostré ritmo sinusal con
blogueo auriculoventricular de primer grado sin otras anomalias.

Se realiz6 un ecocardiograma transtoracico (ETT) que mostré funcion ventri-
cular izquierda conservada sin alteraciones de la contraccién segmentaria con
fraccion de eyeccién estimada en 60%. El ventriculo derecho tenfa tamafo y
funcion normal. La auricula izquierda estaba ligeramente agrandada. La valvula
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aortica estaba engrosada con una insuficiencia adrtica severa. También habia
enfermedad no significativa de la valvula mitral.

Ante estos hallazgos, decidimos realizar un ecocardiograma transesofagico
(ETE) (Videos 1y 2). Se observo una vélvula adrtica tricdspide con velos marca-
damente engrosados,y con engrosamiento del anillo adrticoy de la fibrosa de la
unién mitro-adrtica, que se extendia al velo anterior de la vélvula mitral.

La raiz adrtica y la aorta también presentaban un engrosamiento concéntrico
delapared (>5mm) (Figura 1). Se comprobd que la vélvula adrtica tenfa insufi-
ciencia adrtica severa (Video 3y Figura 2).

El diagndstico diferencial incluyé las enfermedades primarias de la valvula aor-

tica (basado en los hallazgos del ETT) con insuficiencia cardfaca con fracciéon de
eyeccion preservada o las diferentes etiologifas secundarias de la regurgitacion

aortica.
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En este momento se sospechd una posible vasculitis como el diagndstico mas
probable. Se realizé una angiografia con TC para estudiar la arteria pulmonar,
la aorta y sus ramas principales, y las arterias coronarias. Se observé un engro-
samiento difuso y concéntrico de la aorta ascendente proximal y también un
engrosamiento circunferencial desde la aorta toracica y abdominal hasta las
arteriasiliacas comunes (incluyendo arterias renales, tronco celiacoy arteria me-
sentérica superior) (Figura 3).

Con estos resultados que sugerfan una vasculitis de grandes vasos, realizamos
una interconsulta con el departamento de reumatologia para definir el trata-
miento a iniciar. La paciente recibio tres bolos de corticosteroides de alta dosis
(metilprednisolona 500 mg por dia) y comenzé con tratamiento inmunosupre-
sor (ciclofosfamida), con remisién de los sintomas.

En un examen de seguimiento seis meses después del diagndstico, se realizaron
una tomografia por emision de positrones/tomografia computarizada (PET/CT)
(Figura 4) y un ETT. Los hallazgos sugirieron la remisién de la enfermedad, sin
vasculitis activa. Ademas, los hallazgos del ETT mostraron una regurgitacion
adrtica de grado Ill con una mejora en el engrosamiento de la pared adrtica,
aunque todavia ligeramente engrosada (Videos 4 y 5). La paciente permanece
asintomatica sin reingresos un aino después del alta. Ante la disminucién en la
severidad de la regurgitacion, encontrarse la paciente asintomatica y con fun-
cion ventricular conservada se optd por hacer tratamiento conservador de su
valvulopatia y revalorar la indicacion quirdrgica segun su curso evolutivo.

Video 1. ETE en el diagndstico. Plano transversal de grandes vasos. Destaca
el engrosamiento marcado de los velos de la valvula adrtica.
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Video 2. ETE en el diagndstico. Plano medioesofdgico a 135° de grandes
vasos. Se aprecia de nuevo el engrosamiento de los velos de la valvula
aortica. El engrosamiento se extiende a la continuidad mitroadrtica y al velo
anterior de la mitral.
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Figura 1. ETE en el diagnoéstico. Plano transversal de aorta que muestra el
engrosamiento de la pared.
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Video 3. ETE en el diagndstico. Plano medioesofdgico a 135° de grandes
vasos con doppler color. Muestra insuficiencia aortica severa
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Figura 2. ETE en el diagndstico. Valoracion de la severidad de la insuficiencia
con la medida de la vena contracta.
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Tomografia computarizada. La imagen muestra el engrosamiento de la vélvula adrtica (a) y también de la pared de la aorta a varios niveles (estrellas
rojas en b, c).
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PET/TC tras 6 meses de tratamiento con corticosteroides Video 4. ETT a los 6 meses. Valvula adrtica en el plano paraesternal de eje
y ciclofosfamida. No se identificé actividad inflamatoria. largo.
4 4
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Video 5.ETT alos 6 meses. Vélvula adrtica en el plano apical de tres cdmaras.

Discusion

La aortitis se presenta como una inflamacion no especifica de la pared adrtica.
Puede ser causada por enfermedades inflamatorias, infecciosas e idiopaticas.
Los sintomas son variables, y por ello se requiere un alto nivel de sospecha cli-
nica para diagnosticarla. Los sintomas principales en la presentacion incluyen
dolor de cabeza, dolor de espalda, polimialgia y fiebre'.

EIETE es un método excelente de valoracién debido a su capacidad para evaluar
lesiones en la aorta toracica y también problemas valvulares (como el engrosa-
miento de las valvas, como se vio en el informe del caso). Ademas, la TC es (il
porque proporciona unaimagen de alta resolucion de la pared adrtica, lo cual es
util para confirmar el diagnéstico.

La imagen nuclear muestra actividad inflamatoria, pero no tiene gran precision
para localizar anatémicamente la enfermedad. La resonancia magnética angio-
grafica es el estandar de oro para el diagndstico porque puede mostrar altera-
ciones en la pared o edema?®?.

La asociacién de la aortitis con problemas valvulares se observa en el 13%-44%
de los pacientes, causando dilatacion del anillo aértico y problemas de coapta-
cion debido a la inflamacion. El enfoque general para estos problemas valvula-
res es controvertido porque la cirugia tiene un riesgo mas elevado de complica-
ciones graves como el pseudoaneurisma en la sutura con la vélvula o como el
desprendimiento de la prétesis*®.

Sin embargo la cirugia si se recomienda cuando hay enfermedad concomitante
de las arterias coronarias, insuficiencia adrtica de grado llI-IV, coartacion adrtica
0 aneurismas de alto riesgo, siempre y cuando la enfermedad inflamatoria esté
bajo control®.

Eltratamiento consiste en corticosteroides con el objetivo de controlar el patrén
inflamatorio de la enfermedad y buscar la remision completa. El uso de otros
medicamentos como ciclofosfamida o también tocilizumab ayuda a evitar la
recaida de la enfermedad'”.

Después de la remision, se necesita un control periddico teniendo en cuenta los
sintomas y signos, los parametros inflamatorios de laboratorio y, obviamente,
pruebas de imagen’.
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Conclusion

La aortitis puede deberse a diferentes causas. Muchas veces tiene sintomas no
especificos, lo que dificulta el diagnéstico. Es fundamental realizar una evalua-
cién rapida con imagenes (ETE, TC, RM o imagenes nucleares), que pueden de-
tectar la inflamacién de la pared adrtica. En cuanto al diagndstico de la aortitis,
es esencial buscar la etiologia, ya que se utilizan diferentes tratamientos segun
la causa. Los corticosteroides son el tratamiento de primera linea en la aortitis
inmune, y la cirugia debe retrasarse idealmente hasta que la enfermedad esté
bajo control.

Ideas para recordar

El estudio de imagen multimodal es la base del diagndstico de aortitis.

El primer paso del tratamiento son los antiinflamatorios. La cirugia se debe
realizar cuando el componente inflamatorio de la enfermedad esté con-
trolado.
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