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RESUMEN

La esclerodermia afecta en un porcentaje importante de casos al corazén pudiendo cursar de multiples
formas, desde alteraciones en el sistema de conduccion a disfuncién ventricular o hipertensién pulmonar.
Presentamos un caso de esclerodermia con afectacién cardiaca. En nuestro caso, mostramos como la reso-
nancia magnética puede hacer un diagnostico preciso de las distintas presentaciones. Ademas, se revisara
la utilidad de la RMN cardiaca como marcador precoz de afectacion cardiaca en casos menos avanzados y el
posible uso prondstico de algunos pardmetros como el T1y el T2 mapping.
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Scleroderma affects the heart in many ways and in a great percentage of cases. Clinical manifestations range from
alterations in the conduction system to ventricular dysfunction or pulmonary hypertension. We present a case of
scleroderma with cardiac involvement. In this clinical case, we will explain the role of cardiac magnetic resonance
for the diagnosis of the different heart injuries. Furthermore, we will explain the usefulness of cardiac MRI as an
early marker of cardiac involvement in less advanced cases and the prognostic value of some parameters such as
T1 and T2 mapping.

Presentacion del caso fibrosis intersticial difusa miocardica. Ademas en el realce tardio muestra realce
del musculo papilar anterolateral (figura 2), lo que es compatible con realce de
tipo no isquémico con fibrosis focal en el ventriculo izquierdo.

Presentamos el caso de una mujer de 45 afnos con esclerodermia franca, con

afectacion cutdnea extensa, sindrome de Raynaud, afectacion pulmonar y gas-
trointestinal.

La paciente presenta extrasistolia supraventricular, sin sincopes ni dolor tora-
cico o disnea. El electrocardiograma presentaba bloqueo completo de rama
derecha. En el estudio ecocardiogréfico se aprecio dilatacion del ventriculo de-
recho sin datos indirectos de hipertension pulmonar. Se solicita una resonancia
magnética cardiaca para valorar posible afectacién miocardica.

La resonancia magnética mostré un ventriculo izquierdo de tamafo y grosor
normales con funcidn sistélica conservada, FEVI del 62% (video 1). En las se-
cuencias de T1 mapping nativo present6 un T1 de 1216 ms (figura 1) que se
encuentra muy aumentado en un equipo de 1,5 T, lo indica la presencia de
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El ventriculo derecho se encontraba ligeramente dilatado (volumen telediasté-
lico indexado 127 ml/m?) y con funcion sistélica ligeramente deprimida (FEVD
34%). Es de resear la importante afectacion morfologica del ventriculo dere-
cho con la presencia de una dilatacién aneurismatica de los segmentos basal y
medio de la pared libre del ventriculo derecho con un movimiento disquineti-
co de dichos segmentos (video 2). En las secuencias de realce tardio presenta-
ba pequenios focos lineales subendocardicos septales (figura 3).

La arteria pulmonar no estaba dilatada ni se observé otros signos de hiperten-
sion pulmonar en la secuencia de contraste de fase. En las secuencias de realce
tardio no presentaba realce en las zonas de insercion del ventriculo derecho
que si bien no son especificas podrian sugerirnos la presencia de hipertension
pulmonar.
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Existia un derrame pericardico circunferencial moderado (video 3) con
un aplanamiento diastélico del septo en las secuencias de respiraciéon
libre basal que se mantiene con Valsalva (videos 4 y 5). Esto sugiere
la presencia de sobrecarga de volumen del ventriculo derecho pero sin
taponamiento ni fisiologia constrictiva. En este caso el derrame es secun-
dario a la afectacién cardiaca por esclerodermia y no secundario a hiper-
tensién pulmonar, ni a la presencia de pericarditis aguda por la ausencia

de realce del pericardio.

Los hallazgos en el contexto clinico de la paciente fueron compatibles con
una afectacion miocardica extensa de ventriculo izquierdo, ventriculo de-
recho y pericardio compatible con afectacién miopericardiaca por escle-

rodermia.

Estudio por imagen

Video 3. Secuencia SSFP sangre blanca, plano de eje corto con
sincronizacion respiratoria. Podemos observar la presencia de derrame
pericardico moderado, la afectacion del ventriculo derecho dilatado con el
aneurismay la presencia de aplanamiento diastélico del septo interauricular
sugerente de sobrecarga de volumen del ventriculo derecho.

Video 1. Resonancia magnética, secuencia SSFP sangre blanca, plano de
dos cdmaras del ventriculo izquierdo. Se puede observar una contraccion
normal del ventriculo izquierdo con funcién sistélica normal.

Video 4. Secuencia SSFP sangre blanca plano de eje corto, secuencias
con respiracion libre, situacion basal. Podemos observar la presencia de
aplanamiento diastdlico del septo interauricular que no aumenta con la
inspiracion.

Video 2. Secuencia SSFP sangre blanca, plano de cuatro camaras. El
ventriculo derecho se encuentra dilatado, presenta disfuncién sistélica
y podemos ver un aneurisma de los segmentos basales y medios de la
pared libre.
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Video 5. Misma secuencia que en el Video 4 pero con el paciente realizando
la maniobra de Valsalva El aplanamiento diastélico del septo interauricular
tampoco aumenta, lo que demuestra que no hay compromiso
hemodindmico secundario al derrame pericardico ni fisiologia constrictiva.
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Figura 1. Resonancia magnética, secuencia de T1 mapping con tiempo
aumentado, 1216 ms (tiempo normal en equipo de 1,5 Teslas desde 950
hasta 1050 ms).

Figura 2. Resonancia magnética, secuencia de realce tardio. Se puede
observar dos pequenos focos de realce intramiocardico de tipo no
isquémico, en el ventriculo izquierdo en el musculo papilar anterolateral y
subendocardico en el lado derecho del septo interventricular.

Discusion

La esclerosis sistémica o esclerodermia es una enfermedad sistémica y heterogénea
del tejido conectivo producida por una respuesta autoinmune con dafo micro-
vascular y fibrosis en multiples 6rganos!”. De acuerdo con algunas series, hasta un
tercio de la mortalidad de la esclerodermia se produce por causas cardiovasculares

El patrén de afectacion cardiaco en la esclerodermia es muy variado, ya que se
puede afectar a la microvasculatura, el miocardio, tejido de conduccion y pe-
ricardio?. La prevalencia de la afectacion cardiaca por esclerodermia es dificil
de estimar por la amplia variedad de presentaciones clinicas, y segun las series,
oscila entre el 7%y 44%.

La presentacion clinica mas frecuente son arritmias tanto supraventriculares
como ventriculares y alteraciones electrocardiogréficas por la afectacion de la
microvasculatura, la fibrosis miocardica y disfuncion autonémica. La presen-
cia de un T1 mapping aumentado se produce por una expansion del espacio
intersticial, la presencia de un T2 mapping aumentado por otra parte podria
verse con aumento de edema o dano post isquemia®. Es posible que haya
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pacientes con ecocardiograma normal en quien detectemos de forma precoz
la afectacion miocérdica mediante la resonancia con el uso del T1 mapping®. El
uso de la resonancia cardiaca y los marcadores de caracterizacién tisular como
en T1y el T2 mapping nativo y el realce tardio con gadolinio han permitido
en algunos trabajos diferenciar a pacientes con ecocardiograma normales, que
clasicamente estratificariamos como bajo riesgo, con mayor probabilidad de
eventos clinicos y peor prondstico®.

La fibrosis del miocardio o la miocarditis pueden desencadenar en disfuncién
diastolica, disfuncién sistdlica y la dilatacién o alteraciones de la contractilidad
de ambos ventriculos. La presencia de disfuncion diastélica se ha sido definido
como un pardmetro de peor prondstico.

Conclusiones

Este caso nos ilustra la gran complejidad que puede tener la afectaciéon car-
diaca en la esclerodermia. Por la gran informacién que nos aporta, tanto ana-
témica como funcional y de caracterizacion tisular, la resonancia magnética
cardiaca es una herramienta de gran utilidad en el manejo de los pacientes con
esclerodermia y afectacion o sospecha de afectacién miocdrdica. Permite una
deteccion mds precoz y precisa de todas las posibles afectaciones cardiacas,
por lo que se puede mejorar la estratificacion y el tratamiento de los pacientes.

Ideas para recordar

La afectacion cardiaca por esclerodermia puede tener un amplio abanico
de presentaciones y es una causa importante de mortalidad en estos pacientes.

Puede afectar al miocardio bien sea con fibrosis, miocarditis o isquemia, al
pericardio, al tejido de conduccion o causar hipertension pulmonar.

La deteccidn precoz de la afectacion cardiaca permite estratificar y tratar
mejor a estos pacientes.

El uso de la resonancia magnética permite una deteccién precoz y mejor
caracterizacion de la afectacion cardiaca por esclerodermia, ademas de su
seguimiento.
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