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Caso Clinico

Asociacion entre Enfermedades Inmunologicas y sus
Manifestaciones Clinicas Semejantes
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Se trata de un caso de una paciente de 30 anos del sexo
femenino, con prétesis bioldgica valvular mitral en razén
de estenosis mitral sintomatica y antecedentes de infarto
agudo de miocardio, episodios de convulsiones tonico-
clénicas generalizadas, alucinaciones visuales, eventos
tromboembdlicos cerebrales, presentando en el momento
corea y carditis aguda. Fueron diagnosticados en la paciente
fiebre reumatica en actividad, lupus eritematoso sistémico y
sindrome del anticuerpo antifosfolipido. La combinacién de
tres diagndsticos infrecuentes en un mismo paciente vuelve
este caso Gnico, modificando el tratamiento y su prondstico.

Introduccion

La prevalencia de enfermedades autoinmunes viene
aumentando en las Gltimas décadas, especialmente en razén
del mayor conocimiento médico referente al asunto vy al
desarrollo de métodos diagnésticos especificos. Con eso,
tales afecciones obtuvieron una magnitud extremadamente
relevante, una vez que el diagnéstico precoz y correcto es
capaz de reducir morbilidad y mortalidad en gran parte de los
pacientes’. Sin embargo, poco se conoce sobre la asociacion
entre diferentes enfermedades autoinmunes. Es descripta la
suposicién de que un mismo mecanismo inmunolégico seria
responsable por manifestaciones clinicas distintas, aunque sin
comprobacion fisiopatologica del fenémeno, en especial por
causa de la raridad de los casos’.

Caso clinico

Se trata de paciente de 30 afios, del sexo femenino, parda,
natural y procedente de la ciudad de Sao Paulo, con dificultad
para hablar y movimientos involuntarios en dedos, manos,
boca y lengua hacia 18 meses. Referia disnea a moderados
esfuerzos (clase funcional Il de la New York Heart Association

Palabras clave

Estenosis de la Vélvula Mitral, Enfermedades del Sistema
Inmune, Fiebre Reumatica, Lupus Eritematoso Sistémico,
Miocarditis.

Correspondencia: Alexandre de Matos Soeiro *

Rua Maranhao, 680 / 81 - Santa Paula - 09530-440 — Sao Caetano do Sul,
SP - Brasil

E-mail: alexandre.soeiro@bol.com.br

Articulo recibido el 08/12/10; revisado recibido el 18/12/10; aceptado el
15/04/11.

[NYHA]). Relataba cirugia de reemplazo de valvula mitral
por prétesis biolégica por estenosis mitral sintomatica hacfa
18 meses. Tabaquista (tres atados-afio), con antecedente de
cuatro gestaciones con partos normales sin intercurrencias
(Gltima hacfa seis anos).

En 2005 la paciente presenté cuadro de angina al reposo
permaneciendo internada por 14 dfas en unidad de terapia
intensiva, recibiendo alta hospitalaria con diagnéstico de
infarto agudo de miocardio y estenosis de valvula mitral.
En la ocasién, comenzé a presentar disnea a moderados
esfuerzos, con tres episodios de exacerbacién, siendo en
2008 indicada cirugfa cardiaca de reemplazo valvular mitral
por prétesis biolégica. Se realizo camara gamma de perfusion
miocardica preoperatoria que mostraba hipocaptacién
persistente en pared anterior de Ventriculo lzquierdo (VI). La
cirugfa transcurri6 sin complicaciones y el ecocardiograma
transtoracico postoperatorio mostraba atrio izquierdo (Al) de
45 mm de didmetro, VI de 68 x 56 mm asociado a hipocinesia
difusa moderada (fraccién de eyeccion [FE] de 44%) y protesis
biolégica mitral sin alteraciones estructurales con reflujo
minimo. Recibi6 alta en el quinto dia de internacién en uso de
AAS, carvedilol, digoxina, captopril, aldactone y furosemida.

Aun en 2008, inici6 cuadro de cefalea acompanada de
parestesia en miembro superior izquierdo y movimientos
involuntarios en manos, boca, lengua y dedos. Enseguida,
presenté convulsiones ténico-clénicas generalizadas y episodios
de alucinacion visual, delirium y intensa labilidad emocional. El
cuadro neurolégico duré cerca de treinta dias, permaneciendo
apenas los movimientos involuntarios hasta el presente
momento. Utilizaba ciclobenzaprina, aunque sin mejora.

Al examen fisico, se encontraba en regular estado
general, taquicardica (frecuencia cardiaca=130 latidos por
minuto), presion arterial de 120x70 mmHg, ictus visible
y palpable en el quinto espacio intercostal sobre la linea
hemiclavicular izquierda, presencia de ruidos ritmicos con
hiperfonesis de B1 y frote pericardico audible en mesosistole
y proto y teledidstole y estertores finos crepitantes en ambas
bases pulmonares. Mantenia movimientos involuntarios en
extremidades. En ese momento, fue realizado el diagndstico
de fiebre reumatica en actividad en razén de la presencia
de corea y carditis aguda.

El electrocardiograma mostraba ritmo sinusal con PR de
0,28s y bloqueo de rama derecha con drea inactiva antero
septal. Radiograffa de térax presenta doble contorno en atrio
izquierdo y abombamiento de arco pulmonar. Fue solicitado
ecocardiograma transtoracico que mostré Al de 48mm, FE de
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VI de 32% con hipocinesia difusa, prétesis biolégica mitral
sin alteraciones estructurales y discreto derrame pericardico.
Fue realizada resonancia magnética cardiaca que mostrd
hipocinesia difusa y acinesia con realce tardio subepicérdico
en pared anterior medio-apical de VI (Figura 1). Examenes
de laboratorio mostraron 76 mil plaquetas/mm?, velocidad
de hemosedimentacién de 20 mm, proteina C-reactiva de
1,37 mg/L y TTPA (R) de 1,42 (sugestivo de presencia de
inhibidor). Camara gamma miocardica con galio realizada por
sospecha de miocarditis aguda resulté positiva para proceso
inflamatorio en actividad (Figura 2). Debido al cuadro de
corea, resonancia magnética de craneo mostraba mdiltiples
areas en hemisferios cerebrales y cerebelo, sugestivas de
embolia previa. Fue colocada la hipétesis de enfermedad
reumatoldgica y los eximenes mostraron ASLO de 786 Ul/
mL, factor antintcleo positivo > 1/320 (homogéneo), anti-
SM positivo, anticuerpo anticardiolipina IgM positivo (14
Ul) y 1gG negativo y anticoagulante lGpico negativo. Esos
hallazgos permitieron simultdneamente el diagnédstico de
fiebre reumatica en actividad, lupus eritematoso sistémico
(LES) y sindrome del anticuerpo antifosfolipido (SAAF).
Por el cuadro de miocarditis y pericarditis agudas fueron
introducidas corticoterapia con prednisona 1 mg/kg/
dia y penicilina benzatina cada 15 dias. Por causa de la
manifestacién clinica de insuficiencia cardiaca la paciente
recibi6 carvedilol, enalapril y furosemida. Ademas de eso,
la paciente comenzé a utilizar varfarina por diagnéstico de
SAAF con presencia de eventos tromboembélicos previos.
Para el cuadro de corea recibié haloperidol.

Después de seis meses, la paciente referfa disnea a
los grandes esfuerzos (clase funcional | de la NYHA), y
desaparicion completa de los sintomas neurolégicos al iniciar
el uso de haloperidol. Al examen fisico, no presentaba mas
frote pericérdico y el electrocardiograma presentaba intervalo
PR de 0,20s.

Discusion

El diagnéstico de fiebre reumdtica fue establecido por
los criterios de Jones de la American Heart Association. La
presencia de corea confirma aisladamente el diagndstico?.
Ademds de eso, la paciente aun presenté carditis aguda,
lesién valvular y ensanchamiento de PR (altamente sugestivo
de miocarditis).

La carditis reuméatica en 15% de los casos puede
presentarse con miocarditis aguda asociada a disfuncién de
VI, como en el caso descripto?. La presencia de miocarditis
aguda puede ser confirmada por cdmara gamma miocardica
con galio, aun cuando no sea evidenciado en la resonancia
magnética®. Pericarditis, caracterizada por la presencia de
frote y derrame pericardico, no difiere en relacién a otras
etiologfas®. Cabe resaltar que el uso de penicilina benzatina
como profilaxia para nuevos brotes de fiebre reumatica
deberfa haber sido mantenido aun después de la cirugia de
reemplazo valvular, lo que podria evitar la nueva agudizacion
en forma de pancarditis y corea.

La corea asociada a fiebre reumatica (Sydenham) es
descripta en pacientes entre 8 y 12 afos de edad, y con

Resonancia magnética cardiaca en corte horizontal mostrando area de realce tardio subepicardico en pared anterior medio-apical y segmento antero-septal de

la porcion media de ventriculo izquierdo (flechas rojas).
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Cémara gamma miocardica con galio en perfil mostrando érea de captacion miocardica demarcando la silueta cardiaca (flechas rojas).

duracién de 3 a 4 meses®. A pesar de infrecuente, la ocurrencia
en adultos y de forma més duradera es posible®. Recurrencias
de corea en adultos pueden surgir especialmente en mujeres
durante la gestacién o asociado al uso de anticonceptivos
orales.

El diagndstico de LES fue realizado basado en los criterios
del American College of Rheumatology de 1997 por la
presencia de serositis (derrame pericdrdico), anti-SM positivo,
factor antintcleo positivo, plaquetopenia y manifestacion
neuroldgica presente (crisis convulsiva y alucinaciones)*.

Hay la presencia de alguna forma de enfermedad cardiaca
en 30% a 89% de los pacientes con LES, probablemente por
causa del depésito de inmunocomplejos y activacion del
complemento*. La agresion por la enfermedad puede ocurrir
como pericarditis (20% a 30% de los casos), miocarditis
(10%), endocarditis de Libman-Sacks, y coronariopatia,
debiendo ser rapidamente reconocida para establecimiento
de inmunosupresion junto a la terapéutica cardiolégica
especifica. Tanto la miocarditis aguda como la pericarditis
no difieren clinicamente de otras etiologfas*. Ademas de eso,
la endocarditis de Libman-Sacks puede llevar a una forma
degenerativa, aunque es raramente necesaria la correccion
quirdrgica valvular®.

Corea ltpica es infrecuente, siendo observada en 2% de los
casos de LES®. Asi como en la fiebre reumética, ocurre en nifios
de alrededor de 11 aios, especialmente en el sexo femenino,
pudiendo ser indistinguible de la corea de Sydenham?.

Arq Bras Cardiol 2012;98(2):e28-e31

Por dGltimo, caracterizamos la presencia de SAAF en
razén de la presencia de anticuerpo anticardiolipina positivo
asociado a eventos trombéticos previos y plaquetopenia®®”.

La presencia de infarto agudo de miocardio previo es
evidente en razén de la descripcion de area hipocaptante
persistente en cdmara gamma miocérdica y de las imagenes
de realce tardio obtenidas en la resonancia magnética
cardiaca. Cuadros como ese pueden estar presentes en
4% a 20% de los pacientes con SAAF®. Ademas de eso,
SAAF puede presentarse con vegetaciones o espesamiento
valvular mitral en hasta 33% de los pacientes, siendo
la mayoria asintomatico y raramente presentando
degeneracion valvular®’.

Diferentes estudios relatan SAAF como causa primaria
de corea**8. Se trata de manifestacion rara y ocurre
especialmente en el sexo femenino. Un estudio de cohorte
prospectivo en pacientes con SAAF y corea mostré que
en la mayoria de los casos la sintomatologia fue bilateral,
envolviendo en especial extremidades y cabeza, de forma
discreta a moderada. La media de edad fue de 44 anos, lo
que difiere de los casos de LES y fiebre reumatica. Ademas
de eso, la duracion del episodio varié de 1 a 84 meses (media
de 14 meses). De todos los marcadores inmunolégicos, el
que parece estar mds asociado es la presencia de anticuerpo
anticardiolipina IgM positivo®.

Segiin lo observado, en algunos casos podemos diagnosticar
mas de una enfermedad autoinmune concomitante en un
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mismo individuo. Esa situacion puede ser interpretada como
dos o mas enfermedades raras presentes o como una misma
enfermedad presentando manifestaciones pertenecientes a
otra enfermedad. Se cree que mecanismos inmunoldgicos
semejantes entre diferentes enfermedades autoinmunes
podrian cruzarse, y en determinado individuo proporcionar
manifestaciones semejantes'. Pacientes con fiebre
reumatica pueden en hasta 24% de los casos presentar
anticuerpos 82 glicoproteina-1 caracteristicos de SAAF y, de
manera inversa, cerca de 14% de los pacientes con SAAF
presentan protefna antistreptocécica M positiva, anticuerpo
ese tipico de fiebre reumética'®. Se sugiere que la infeccién
estreptocdcica puede ser un deflagrador de la produccién
de anticuerpos anticardiolipina, lo que ayudaria a aclarar
la relacion entre SAAF, LES y fiebre reumatica®'. Ademas
de eso, la activacion endotelial presente en la lesién
valvular del LES es semejante a la de la fiebre reumatica,
una vez mas sugiriendo la presencia de un mismo
mecanismo inmunolégico envuelto®. En cualquiera de las
tres enfermedades relatadas en la paciente se sabe que
pueden estar envueltos tanto mecanismos inmunolégicos
de respuesta humoral como celular, muchas veces con
una misma manifestacién envolviendo un equilibrio entre
los diferentes mecanismos. Especificamente en relacion a
la interligacién entre las enfermedades, no se sabe cual
serfa el principal mecanismo envuelto, siendo supuesta
nuevamente la presencia de ambos, sin embargo debiendo
aun ser blanco de investigaciones®.
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En pafses latinoamericanos como el Brasil, en que la
prevalencia de fiebre reumética es importante, la posibilidad
de ocurrencia de miiltiples afecciones inmunolégicas en un
mismo paciente es mayor, debiendo siempre ser investigada®.

Conclusion

La combinacion de tres diagnésticos infrecuentes en
un mismo paciente vuleve este caso Unico, reforzando la
ocurrencia de mecanismos inmunolégicos semejantes. El
paciente que desarrolla fiebre reumatica posee un substrato
genético e inmunolégico que predispone a la ocurrencia de
otras enfermedades autoinmunes. De esa forma, en pacientes
reumaticos debemos estar atentos al surgimiento de otras
enfermedades inmunoldgicas, las cuales también pueden
tener importantes manifestaciones cardiacas.
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