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Pericarditis constrictiva como
presentacion grave e infrecuente de
lupus eritematoso sistémico: reporte de
un caso y revision de la literatura

NICOLE LUSTIG", PABLO FLORENZANO!?,
LUIS MANUEL SANHUEZA3, XIMENA CID'*, GERMAN RAMOS?,
NATALIE THONE®, DEMIAN A FULLERTON*

Constrictive pericarditis as a serious and rare
presentation of systemic lupus erythematosus.
Report of one case

Constrictive Pericarditis (CP) is an unusual disease. Its most common causes
are idiopathic or secondary to cardiac surgery. Less frequently it is caused by
connective tissue diseases. We report a 30 years old woman hospitalized due to
progressive dyspnea, chest pain and signs of right sided heart failure. During her
stay, a Systemic Lupus Erythematosus (SLE) was diagnosed. The echocardiogram
suggested a CP and the diagnosis was confirmed by cardiac catheterization.
Pericardiectomy was successfully performed. The biopsy confirmed a nonspecific
chronic pericarditis, with extensive fibrosis and absence of caseating granulomas.
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baja prevalencia y dificil diagnéstico, entre

sus etiologias mas frecuentes se encuentrala
tuberculosis y las causas idiopéticas, extrafamente
se asocia a enfermedades autoinmunes complican-
do su evolucién. Comunicamos un caso clinico de
pericarditis constrictiva como complicacién grave
y rara de Lupus eritematoso sistémico.

l a pericarditis constrictiva es una patologia de

Caso clinico

Mujer de 30 afos con poliartritis simétrica de
pequenas y medianas articulaciones, de 6 meses
de evolucién, manejada como artritis reumatoi-
dea con metotrexato y prednisona. Consulté en
Urgencias del Hospital Dr. Sétero del Rio, por
dos semanas de disnea progresiva, palpitaciones
y edema generalizado asociados a precordalgia

opresiva intensa. Refirié notable disminucién de
masa muscular los ultimos 3 meses, apareciendo
también alopecia, fotosensibilidad y tlceras orales.

Al ingreso destacé pdlida, polipneica sin
desaturacién, taquicdrdica, normotensa y con
ingurgitacién yugular. Murmullo pulmonar abo-
lido bibasal, tonos cardiacos apagados, sin soplos.
Abdomen distendido, con congestion visceral,
ascitis e importante edema periférico generalizado.

Al laboratorio destacaba anemia, linfopenia,
hipoalbuminemia y alteracién de pruebas hepa-
ticas, sin alteracién de la funcién renal, ni protei-
nuria significativa.

Elelectrocardiograma (ECG) mostré taquicar-
dia sinusal y complejos de bajo voltaje. Un angio
TAC de térax descarté tromboembolismo pul-
monar, revelando derrame pleural bilateral, en-
grosamiento pericardico, ascitis, edema de partes
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blandas y reflujo de contraste a venas cava inferior
y suprahepaticas. El andlisis demostré transuda-
do pleural y un gradiente de albimina > 1,1 en
liquido ascitico. Por sus estigmas reumatolédgicos
se determinaron niveles de C3 y C4, demostrando
hipocomplementemia, anti-DNA y ANA posi-
tivos, estableciendo el diagndstico definitivo de
LES. Ante la sospecha de compromiso cardiaco
asociado, se realiz6 ecocardiograma transtoracico,
que sugirié constriccién pericardica, confirmada
luego por cateterismo cardiaco.

Intentamos manejo médico con diuréticos y
betabloqueadores junto a inmunosupresores con
corticosteroides, hidroxicloroquina y azatioprina,
por cuatro semanas, con pobre respuesta, persis-
tiendo en anasarca, emaciacién calérico-proteica
progresiva e hipoalbuminemia sugerentes de en-
teropatia perdedora de proteinas. Se decide final-
mente realizar pericardiectomia, cirugia efectuada
con soporte de bypass cardiopulmonar, exitosa-
mente. Tras la cirugia, hubo mejoria progresiva del
estado general y capacidad funcional, resolucién
de la anasarca y los otros estigmas de falla cardiaca
derecha. Las pruebas hepaticas y albuminemia se
normalizaron, logrando su egreso hospitalario y
retorno a domicilio en condiciones satisfactorias.

La biopsia pericardica evidencié pericarditis
crénica inespecifica, extensa fibrosis, sin granu-
lomas caseificantes. PCR para tuberculosis fue
negativa.

Discusiéon

El compromiso pericardico crénico por LES
ha sido comunicado anecdéticamente'”, siendo
mucho mads frecuente el derrame pericardico
como manifestacién de serositis aguda en el con-
texto de LES activo. No obstante ello, en este caso
se lleg6 a la determinacién de LES como unidad
diagnostica etioldgica, a partir del estudio de un
sindrome edematoso y hallazgo de constriccién
pericédrdica, llamando la atencién sobre dicha
infrecuente asociacion.

Para el marco tedrico de fundamentacién, se
realiz6 una exhaustiva busqueda en PubMed a
través de descriptores MeSH, considerando todos
los articulos publicados hasta agosto de 2013 que
inclufan la asociacién entre LES y PC. Adicio-
nalmente, se buscaron articulos que incluyeran
dicha asociacién, contenidos en las bases de datos
LILACS y SciELO.
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A continuacién se exponen, en primer térmi-
no, algunas definiciones y consideraciones rele-
vantes respecto a la PC y el LES como entidades
independientes, para luego desarrollar la asocia-
cién clinica entre ambas condiciones.

En la PC hay pérdida de la elasticidad normal
pericardica por fibrosis y adherencias, producien-
do compresién cardiaca y dificultad al llenado®,
presentandose falla cardiaca predominantemente
derecha, con hipertensién venosa y congestién
visceral mas que pulmonar’. La constriccién simé-
trica pericdrdica eleva y ecualiza las presiones dias-
tdlicas de las cuatro cdmaras y la presién capilar
pulmonar por aumento en la presién telediastélica
ventricular, con disminucién del gasto cardiaco y
de la presion arterial®. El impedimento al retorno
venoso explica el edema periférico.

La clinica es inespecifica, siendo los signos
mds relevantes: ingurgitaciéon yugular (96%), he-
patomegalia (92%), disnea (77%), ascitis (71%),
distencién abdominal (71%), edema periférico
(67%)°. Se ha asociado también a enteropatia
perdedora de proteinas por congestiéon venosa
visceral crénica.

Para el diagndstico destacan la ecocardiogra-
fia y el cateterismo cardiaco, sin existir un test
gold-standard®®. Los hallazgos ecocardiograficos
frente a alta sospecha, podrian ser definitivos
ocasionalmente!.

Estos pueden resumirse en una fase de llenado
diastolico precoz muy rapida, con cese abrupto
e indemnidad relativa de la distensibilidad mio-
cérdica.

Destacan al ecocardiograma bidimensional:
Rebote septal.

2. Interdependencia ventricular.

3. Plétora de vena cava inferior.

—

El Doppler evidencia:

1. Patrones caracteristicos del llenado auricular
derecho (AD) e izquierdo (AI).

2. Variacién respiratoria del llenado ventricular
derecho (VD) e izquierdo (VI).

3. Variacion respiratoria en el tiempo de relaja-
cién isovolumétrica.

Estos reflejan alteraciones hemodindmicas
intracardiacas por limitacién extrinseca al lle-
nado, destacando la sobreexpresién del llenado
diastélico precoz con cese abrupto (velocidad
E de flujo transvalvular prominente, tiempo de

Rev Med Chile 2014; 142: 1065-1068



CASOS CLINICOS

Pericarditis constrictiva como complicacion de lupus eritematoso sistémico - N. Lustig et al

desaceleracion corto y velocidad A de contraccién
auricular muy pequena)

Caracteristico son las marcadas variaciones
respiratorias reciprocas (> 25%) en estas veloci-
dades de llenado entre el VD y el V1, con aumento
inspiratorio de las velocidades en VD y aumento
espiratorio en VI (Figura 1), faltando en la mio-
cardiopatia restrictiva (MR), siendo util para el
diagnostico diferencial. El Doppler tisular también
demuestra mayor velocidad de llenado diastdlico
precoz (E’), a diferencia de la MR, donde la E” estd
marcadamente disminuida'.

El cateterismo cardiaco demuestra patro-
nes hemodindmicos caracteristicos en auricula
derecha: “signo de la W”, que traduce elevadas
presiones de contraccién y llenado auricular y
descenso precoz marcado al vaciarse al ventriculo.
En ventriculos, se observa el caracteristico “Dip
plateau” o “signo de la raiz cuadrada”, que traduce

flujos diastdlicos precoces rdpidos con pronta
ecualizacién y elevacidn de las presiones de llenado
en las cuatro cdmaras'® (Figura 2).

Existen multiples etiologias de PC, siendo
comunes la tuberculosis y causas idiopdaticas en
paises subdesarrollados. En paises desarrollados
predominan la cardiocirugia y la radioterapia®'>'“.
El manejo médico es s6lo sintomético, siendo tra-
tamiento definitivo la pericardiectomia®, cirugia
no exenta de morbilidad. El trabajo de Gopalda
y colaboradores reunié a 13.593 pacientes some-
tidos a pericardiectomia por distintas causas, de
las que el 28% correspondié a PC, describiendo
mortalidad de 8% y morbilidad de 40%. En PC, la
principal causa de mortalidad es el bajo gasto car-
diaco en el postoperatorio inicial; especialmente
ante falla cardiaca derecha avanzada'®. Técnica-
mente existen distintos abordajes (toracotomia
anterolateral izquierda vs esternotomia), siendo

Figura 1. Eco doppler pulsado del flujo transmitral.
Se observa variacion respiratoria en el llenado dias-
télico del ventriculo izquierdo de nuestra paciente
con pericarditis constrictiva. Hay disminucién de la
velocidad de flujo transmitral en el primer latido tras
la inspiracion, con reduccién mayor al 25% compa-
rada con las velocidades maximas. E: expiracion: I:
inspiracion .

Figura 2. Cateterismo cardiaco derecho. Curva de
presion de la auricula derecha en pericarditis con-
strictiva (flecha delgada). La depresion X preservada
y la depresion Y prominente, contribuyen a la clasica
onda auricular en forma de W. La curva de presién
del ventriculo derecho en pericarditis constrictiva
(flecha gruesa), muestra el llenado diastélico precoz
rapido y el subsecuente cese abrupto del flujo debido
al pericardio rigido, generando la clasica onda en dip
plateau o signo de la raiz cuadrada (Srs).
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anuestro juicio la esternotomia quien ofrece mas
comodidad para acceder a todo el pericardio"’.

El LES es una enfermedad inflamatoria sis-
témica autoinmune criptogénica, caracterizada
por formacion de autoanticuerpos y complejos
autoinmunes. Los sitios mds frecuentemente
afectados son la piel, articulaciones, rifiones,
pulmones, sistema nervioso central y serosas. El
compromiso cardiovascular es bastante comun,
descrito en mds del 50%, pudiendo comprometer
miocardio, endocardio, vilvulas cardiacas, arterias
coronarias y pericardio, siendo éste el méds comun
(prevalencia 12-48%, segtin método diagnostico)'.
Lo mads frecuente es la pericarditis aguda y la efu-
sién, siendo inhabitual el taponamiento cardiaco.
En el liquido pericardico se ha descrito presencia
de ANA, células LE (phagocytic cells containing
nuclei), complemento bajo e inmunocomplejos
similares a los del liquido pleural en LES. La biop-
sia pericdrdica puede revelar inflamacién crénica
con predominio de mononucleares, aunque lo
maés comun es fibrosis'®. La PC por LES es extre-
madamente infrecuente, existiendo sélo 5 casos
publicados desde 1965'*. El diagndstico de PC se
confirmé con cateterismo cardiaco y las biopsias
pericdrdicas mostraron fibrosis e inflamacién
crénica, sin granulomas. Sin embargo, es dificil
establecer certeramente relacién causal entre LES
y PC por lo infrecuente de esta manifestacion.

Dicho esto, consideramos relevante comunicar
este caso de PC pesquisado como manifestacién
indice de LES, enfatizando que la sospecha clinica,
el estudio complementario y manejo multidisci-
plinario, oportunos, fueron claves para evitar la
progresiéon de una complicacién potencialmente
mortal.
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