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> Endocarditis de Libman-
Sacks

> Estenosis aortica severa

> Ecocardiografia bidimensional

Se presenta un caso con diagndstico de lupus eritematoso sistémico, que presentd endocarditis de Libman-
Sacks con estenosis adrtica severa que necesité reemplazo valvular adrtico. El caso muestra las claves diag-
nosticas para realizar el diagnéstico de endocarditis no infecciosa como causa de la estenosis adrtica severa.
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We report a case with a diagnosis of systemic lupus erythematosus, who presented endocarditis of Libman-Sacks
with severe aortic stenosis, that required aortic valve replacement. The case shows the diagnostics tips to perform
the diagnosis of noninfectious endocarditis as a cause of severe aortic stenosis.

Presentacion del caso

Se trata de una mujer de 47 afios que habia sido diagnosticada 5 afios antes
de lupus eritematoso sistémico (LES). Era conocida con enfermedad arterial
coronaria de la arteria descendente anterior diagnosticada 3 afios antes de su
ingreso que requirio la colocacion de un stent. Estaba en tratamiento inmuno-
supresor con predisona 7,5 mg v.o0. y se habfa mantenido asintomatica hasta
su ingreso.

Acude al servicio de urgencias con dificultad respiratoria al esfuerzo que habia
progresado en las Ultimas 2 semanas hasta la ortopnea. Al ingreso tenia una
presion arterial de 110/60 mmHg y una frecuencia cardiaca de 102 lpm. En la
exploracién fisica presentaba un soplo sistélico rudo en foco adrtico con dismi-
nucién del segundo ruido, hipoventilacion en bases de ambos hemitérax. Se le
realizé una ecocardiografia transtoracica en la que en los planos paraesternales
(Video 1y Video 2) se observé una valvula adrtica con restriccion de movi-
miento de los velos con estenosis severa con funcion biventricular conservada
en eje corto. La valvula adrtica es tricispide y presenta engrosamiento de los
velos con calcificacion focal en la comisura entre la valva coronaria derecha y
la valva no coronaria con engrosamiento en el borde libre de los velos. En la
imagen de eje largo (Video 3 y Figura 1) se aprecia una valvula adrtica con
valvas fijas y flujo de alta velocidad, con velocidades pico por encima de 4 mt/s
sugestiva de estenosis adrtica severa con insuficiencia adrtica leve a moderada.

Para caracterizar mejor los hallazgos se realizd una ecocardiografia transeso-
fagica bidimensional (Video 4 y Video 5) en la que se evidencié multiples
vegetaciones pequefas, sésiles, sin movimiento cadtico en el borde libre de
las tres cuspides con fusion comisural y calcificacion de la comisural entre la
valva coronaria derecha y no coronaria, con estenosis adrtica severa. También
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se apreciaba discreto movimiento sistélico de la mitral sin obstruccion del trac-
to de salida.

En la analftica los anticuerpos antifosfolipidos fueron negativos. Presentaba
ademas hepatitis C y niveles de proteina C reactiva dentro de los |imites nor-
males, sin leucocitosis con hemocultivos negativos. El cateterismo cardiaco
evidencio reestenosis del stent en la DA medio de 10%.

Estudio por imagen

Video 1. Paraesternal mostrando la valvulas adrtica con escasa excursion
sistolica y engrosadas
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Video 2. Eje corto evidencidndose una vélvula aortica tricispide con
engrosamiento de las cuspides con escasa excursion de los velos y calcificacion
focal de la comisura entre valva no coronariana y coronariana derecha

Video 3. Cinco cdmaras evidencidndose una valvula adrtica con marcado
engrosamiento de las cUspides con escasa excursion de los velos

Figura 1.Gradiente transvalvular aértico > 64 mmhg, compatible con estenosis
aortica severa

« Casos clinicos 52

Video 4. Eco transesofagico que muestra multiples vegetaciones
pequenas sesiles en el borde libre sin movimiento cadtico

Video 5. Eco tridimensional evidencidandose multiples vegetaciones
pequenas, sésiles, sin movimiento cadtico en el borde libre
de las tres cUspides con fusion comisural y calcificacion de la comisuras

Discusion

La endocarditis de Libman-Sacks (ELS) es una causa rara de estenosis adrtica
severa sintomdtica que requiere cirugia de reemplazo valvular aértico. La ELS
usualmente causa regurgitacion valvular leve con una lenta progresion 2. Las
lesiones estendticas son muy raras y existen escasos informes en la literatura de
estenosis adrtica severa?. El dafio de la vélvula adrtica en este caso compro-
metia los tres velos con multiples vegetaciones pequenas, sésiles en su borde
libre, sin movimiento cadtico, con fusiéon de las comisuras por el compromiso
inflamatorio y calcificacién focal de una comisura. Estas caracteristicas rara vez
se ven en otras patologias que producen estenosis aortica.

La incidencia de la morbilidad y mortalidad cardiovascular en pacientes con
LES estd en aumento y actualmente es la tercera causa de muerte en estos
casos®. El compromiso valvular en estudios de autopsia varia entre 13-50%,
aunque es clinicamente manifiesto en el 18% de los casos®®. En una serie am-
plia de pacientes aproximadamente 11% de los pacientes con LES presenta
ELS en un seguimiento a 4 anos®. Del total de 342 pacientes de esta serie solo
uno desarroll6 estenosis adrtica severa en el seguimiento®.
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Si bien las vegetaciones infecciosas pueden comprometer todas las cuspides,
usualmente existe el compromiso de una sola cUspide, no son sésiles y tienen
movimiento cadtico, habitualmente no existe fusion comisural a menos que
haya una patologia de base inflamatoria como fiebre reumatica o enferme-
dades del tejido conjuntivo y, generalmente, presenta leucocitosis o elevacion
de los niveles de proteina C reactiva. Ademas, los hemocultivos pueden ser
positivos en la endocarditis infecciosa. Estas caracteristicas ecocardiogréficas y
clinicas ayudan a distinguir ambas patologias.

El caso que se presenta cursaba con enfermedad arterial coronaria de un vaso
coronario y se ha demostrado que la ateroesclerosis es una causa mayor de
muerte en los pacientes con LES. El riesgo de infarto es 50 veces mayor en mu-
jeres entre 35y 44 anos”. Después de ajustar los factores de riesgo tradicional,
el riesgo de infarto es 8,3 veces mas alto®. Se ha asociado la calcificacion de la
valvula adrtica con aterosclerosis subclinica®.

La esclerosis de la cuspide adrtica es el hallazgo mas comun en la ecocar-
diografia (43%)"? y puede complicar la visualizacion de vegetaciones en la
superficie valvular. La calcificacién valvular mitral (22,6%) y adrtica (20,1%) de-
tectada en la ecocardiografia se ha correlacionado con factores de riesgo car-
diovasculares'. El uso de prednisona y metotrexato se ha asociado con esta
calcificacion, ademas de la presencia de anticuerpos antifosfolipidos®.

Se ha descrito la asociacion de lesiones valvulares relacionada con la presencia de
anticuerpos antifosfolipidos en pacientes con LES. Los anticuerpos antifosfolipi-
dos pueden causar dafo directamente sobre el endotelio, permitiendo la acti-
vacion de factores de coagulacién, depésito de plaquetas y formacion de trom-
bos"?. En esta paciente, sin embargo, los anticuerpos antifosfolipidos no estaban
presentes a pesar del grave compromiso valvular. Hay evidencia de que el dafio
valvular comienza con el inicio del lupus y existe un estado protrombético que
puede permitir la formacion de trombos sobre las valvulas dadas"™. Se ha descrito
un mayor riesgo quirrgico en el paciente con estenosis adrtica’®. Algunos han
asociado estas lesiones a suspension del tratamiento o a progresion rapida indis-
tintamente del cumplimiento de la medicacion inmunosupresora‘’ ')

Conclusion

La ELS representa un compromiso relativamente frecuente en los pacientes
son LES (10-20%)% > 9. El compromiso con estenosis adrtica severa es excep-
cionalmente raro en la practica clinica. Hay que sospechar esta patologia en
el contexto de estenosis adrtica severa y compromiso inflamatorio de varios
velos con calcificacién comisural que respeta la region de los senos, sobre todo
si las vegetaciones son sésiles, pequefas y con escaso movimiento oscilatorio.

Debe descartarse enfermedad arterial coronaria, que puede coexistir con esta
patologfa.

Ideas para recordar

La ELS es una causa probable, aunque muy rara, de estenosis adrtica en
los pacientes con enfermedades autoinmunitarias, sobre todo cuando las
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cuspides tienen engrosamiento difuso con vegetaciones multiples en mas
de un velo con restriccion del movimiento, con fusién comisural o con cal-
cificacion focal en las comisuras, sobre todo si los pacientes tienen niveles
normales de proteina C reactiva y leucocitos.
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