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Endocarditis no infecciosa de la valvula mitral

asociada con lupus eritematoso sistémico

Non-infectious endocarditis of mitral valve concomitant to

systemic lupus erythematosus.

Abish Angeles-Acufia,2 Mario Pefialoza-Guadarrama,’ Jorge Villela-Caleti,* Francisco Javier Rangel-Rojo,? Eros

Balam-Ortiz*

Resumen

La endocarditis de Libman-Sacks es una forma de endocarditis no infecciosa,
caracterizada por vegetaciones estériles que afectan principalmente las valvulas
aértica y mitral. Se asocia con enfermedades como lupus eritematoso sistémico
y la manifestaciéon mds comun es asintomdtica. Se relaciona con duracién de la
enfermedad, actividad ldpica y existencia de anticuerpos antifosfolipidicos. El
diagnéstico se establece por ecocardiografia transtoracica y el definitivo por estudio
de patologia que demuestra vegetaciones en la autopsia o en muestras quirdrgicas.
Se informa el caso de una paciente de 62 anos que acudié por astenia, adinamia,
ataque al estado general y disnea de medianos esfuerzos; en la ecocardiografia se
encontraron vegetaciones. Se sometié a tratamiento quirtrgico y el diagndstico se
confirmé por estudio de patologia.

PALABRAS CLAVE: Endocarditis de Libman-Sacks; lupus eritematoso sistémico; val-
vulas cardiacas.

Abstract

Libman-Sacks endocarditis is a nonbacterial thrombotic endocarditis, characterized
by the deposition of sterile platelet thrombi on heart valves, aortic and mitral. It is as-
sociated with systemic lupus erythematosus and the clinical manifestation is typically
asymptomatic. It is associated with disease duration, lupus activity and antiphospholipid
antibodies. The diagnosis is by echocardiography and the definitive diagnosis can be
made pathologically by the demonstration of vegetations on autopsy or surgical speci-
mens. This paper reports the case of a 62-year old patient with asthenia, adynamia and
dyspnea of medium efforts; the echocardiography showed vegetations and patient was
underwent to surgical treatment with resection of vegetations, diagnosis was confirmed
by pathology.
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ANTECEDENTES

La endocarditis de Libman-Sacks, también
[lamada endocarditis verrucosa atipica, es una
endocarditis no infecciosa caracterizada por
vegetaciones estériles. Se encuentran lesiones
anatémicas entre 15 y 75% de los estudios de
necropsia, en 40 a 50% se detectan por otros
motivos al realizar ecocardiografia transtoracica
y en 50 a 60% por abordaje transesofagico di-
rigido. Las alteraciones anatémicas se localizan
habitualmente en las vélvulas mitral y adrtica.
Los estudios anatomopatolégicos pueden mostrar
dos tipos diferentes de verrucosidades: lesiones
activas con necrosis focal e infiltracion de células
mononucleares, mas frecuentemente observadas
en pacientes jévenes con inicio reciente de la
enfermedad, y lesiones antiguas cicatriciales
caracterizadas por tejido fibroso vascularizado,
asociado con calcificaciones, encontradas en pa-
cientes con enfermedad de larga evolucién y que
frecuentemente se relacionan con insuficiencia
valvular."? También se ha informado la asociacion
entre anormalidades valvulares y la existencia de
anticuerpos antifosfolipidicos;® su evolucién no
parece modificarse por la administracion de an-
ticoagulantes orales. Asimismo, se ha encontrado
mayor frecuencia de anticuerpos anti-Ro/SSA y
anti-La/SSB en pacientes con afeccién valvular,
aunque su papel patogénico no estd dilucidado.*

Se han postulado dos diferentes hipétesis de la
patogénesis de las alteraciones valvulares en
lupus eritematoso sistémico: los anticuerpos an-
tifosfolipidicos y antiendotelio se unen y activan
a las células endoteliales, llevando a agregacion
plaquetaria con formacién de trombos, o el
deposito de los inmunocomplejos entre el en-
dotelio y la membrana basal lleva a infiltracién
por células inflamatorias. Es posible que ambos
mecanismos actlen de manera sinérgica.’?

La endocarditis habitualmente es asintomdtica y
rara vez lleva a la aparicién de soplos audibles.
Las vegetaciones crecen cerca de los bordes li-

bres de las valvas, por lo que no alteran el sistema
de cierre valvular, aun cuando sean grandes y
protruyan dentro de las camaras cardiacas. Las
complicaciones de la endocarditis de Libman-
Sacks son raras, aunque pueden ocurrir eventos
embdlicos. Las lesiones hemodindmicamente
significativas se manifiestan en sélo 3 a 4%
de los pacientes. La endocarditis infecciosa
sobreagregada se observa en 7% de los pacien-
tes con enfermedad valvular, mientras que el
embolismo central o periférico ocurre, incluso,
en 13%.%° La incidencia de este hallazgo en los
estudios postmortem ha mostrado tendencia
hacia su disminucion en los Gltimos 40 anos,
lo que puede ser resultado de la administracion
generalizada de glucocorticoides.”

Debido a que la endocarditis de Libman-Sacks
habitualmente es silente, por lo general, no es
tratada. Cuando se logra detectar en estadios
tempranos y activos, se recomienda la admi-
nistracién de los glucocorticoides (PDN 1 mg/
kg/dia), especialmente en los pacientes con
anticuerpos antifosfolipidicos y anticoagulante
lGpico negativos. El dano valvular puede ser tan
grave que frecuentemente se requiere reempla-
zo por medios quirlrgicos incluso en 20% de
los pacientes. El cuadro clinico mas grave lo
representa la insuficiencia adrtica y los factores
clinicos relacionados mds cominmente con su
existencia son la hipertension arterial sistémica
y la valvula adrtica bicispide.®

CASO CLiNICO

Paciente femenina de 62 anos de edad, con
antecedente de cancer cervicouterino in situ
con histerectomia, quien ingresé por disnea de
grandes esfuerzos, fatiga, astenia y adinamia.
Analitica al ingreso: hemoglobina en 5.9 g/
dL, hematécrito 17.7%, deshidrogenasa lactica
2030 UI/L, bilirrubina total 6.3 mg/dL, bilirrubina
indirecta 5.8 mg/dL. El Coombs reporté positivo
algGy C3D, lo que confirmé el diagnéstico de
anemia hemolitica.
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Ante la sospecha de enfermedad autoinmuni-
taria se solicitaron los siguientes anticuerpos:
anti-ADN doble cadena 110 unidades (control
< 9.6 unidades). Anti-beta 2 glucoproteina
negativos, anti-Smith negativos, anti-ribonu-
cleoproteina (RNP) negativos, anti-cardiolipinas
IgG > 40 unidades. Se establecié diagnéstico de
lupus eritematoso sistémico y sindrome antifosfo-
lipidico; se inici6 tratamiento con prednisona a
1.5 mg/kg, durante su hospitalizacién la paciente
tuvo fiebre y desorientacion sin otro hallazgo a
la exploracién fisica, por lo que se solicité pun-
cion lumbar que evidencid hiperproteinorraquia,
sin otra alteracién. La paciente mostr6 mejoria
clinica, por lo que se inicié danazol, cuenta con
cultivo de liquido cefalorraquideo, urocultivo y
dos hemocultivos sin desarrollo bacteriano.

Durante su evolucién se encontré soplo regur-
gitante en foco mitral grado 3 de la escala de
Levine-Harvey, irradiado a la regién axilar, sin
s3 ni s4. Térax posterior con adecuada entrada
y salida de aire, estertores subcrepitantes espira-
torios en bases de forma bilateral, no se integré
sindrome pleuropulmonar. Extremidades inte-
gras, pulsos distales presentes, llenado capilar
integro, sin dermatosis, sin fenémenos vascu-
lares a nivel distal. El estudio ecocardiografico
transtordcico (Figura 1) mostré ligera dilatacién
del ventriculo izquierdo, diastélico de 53 mmy
sistolico de 35 mm, distancia de 9 mm, sistélico
de la auricula izquierda paraesternal de 42 mm,
apical 53 x 43 mm, area de 18 cm?, diastélico
del ventriculo derecho de 29 mm, area de la
auricula derecha de 16 cm?, anillo pulmonar
de 24 mm, tronco pulmonar de 24 mm, anillo
adrtico de 20 mm vy la unién sinutubular de
28 mm; grosor parietal normal, septum didstole
de 7 mm vy sistole de 12 mm, pared posterior
diastole de 7 mm y sistole de 12 mm; movilidad
global y segmentaria normal, con fraccién de
eyeccion de 60% y de acortamiento de 32%,
volumen diastélico final de 133 mL vy sistélico
final de 53 mL; valvula mitral con imagen en los

2019 julio-agosto;35(4)

Ecocardiograma transtoracico que muestra
engrosamiento valvular mitral por la vegetacion en
la cara ventricular.

bordes libres de ambas valvas que prolapsaban
hacia la auricula izquierda, de 11 mm por 6 la
de la valva anterior y 8 mm la valva posterior,
lo que condicionaba insuficiencia mitral severa,
ancho de vena contracta de 9 mm, rebasaba la
mitad de la auricula el chorro, intensidad de la
sefial acUstica 4+, orificio efectivo regurgitante
de 0.4 cm?, volumen regurgitante de 71 mL, por-
centaje de area regurgitante de 38%, disfuncién
diastélica tipo Il, patron pseudonormalizado,
onda E: 1.27, relacion E/A de 1.17, tiempo de
desaceleracion 200 mseg y de relajacion isovo-
lumétrica de 55 mseg, onda E+ : medial 0.05 m/
seg y lateral 0.06 m/seg, relacién E/E: 22.51, s/d
0.74; valvula adrtica trivalva, sin alteraciones;
con presion diastélica pulmonar de 15 mmHg;
tricispide normal, con velocidad méaxima de
regurgitacion de 2.66 m/seg y presion sistélica
del ventriculo derecho de 38 mmHg, TAPSE
de 24 mm; vena cava inferior de 13 mm, con
colapso de 70%. El caso se presentd en sesion
médico-quirdrgica y se decidi6 realizar cambio
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valvular mitral con prétesis mecanica y reseccion
de las vegetaciones (Figura 2). En la inspeccién
quirdrgica las vegetaciones se redujeron a en-
grosamiento del borde libre de ambas valvas,
con cierta calcificacion, deformacion de los
bordes y al extraerlas en mas de la mitad de su
extension se observé infiltracion hemorragica
(Figuras 3 y 4). El anillo en ambas valvas se
observo de caracteristicas normales, e incluso
dos cuerdas tendinosas estaban con el mismo
aspecto irregular a calcificado de la superficie
sin observar propiamente aspecto de vegetacién
y dos de estas cuerdas estaban rotas del lado
ventricular (por ruptura espontanea). El estudio
anatomopatolégico confirmé endocarditis aguda
moderada.

DISCUSION

El caso que exponemos es relevante por diversas
razones, la primera es un caso cuyos sintomas de
manifestacién fueron de insuficiencia cardiaca

Figura 2. Prétesis mecanica bidisco en posicién mitral.

Figura 3. Vegetacion localizada en la cara ventricular
de la valvula que afecta las cuerdas tendinosas con
ruptura de dos de ellas.

Figura 4. Infiltracién hemorragica en la cara auricular
de la valva anterior de la mitral.

y no del problema autoinmunitario; la mani-
festacion clasica primero es autoinmunitaria y
posteriormente se identifican las lesiones de
Libman-Sacks. La segunda, la edad de la paciente
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de 62 anos se encuentra fuera de la media de
edad en que ocurren los casos de lupus eritema-
toso sistémico-Libman-Sacks (27 + 3 afos). En
tercer lugar, es inusual el dano valvular grave en
los casos de lupus eritematoso sistémico-Libman-
Sacks, especialmente con dafo subvalvular que
genere insuficiencia valvular grave que requiera
cambio de la vélvula, identificindose, en este
caso, ruptura de las cuerdas tendinosas e infil-
trado hemorragico como causa del dafio valvular
que la llevo a la cirugfa.

La mayoria de los casos de lupus eritematoso
sistémico-Libman-Sacks responden a tratamiento
con esteroides sistémicos, por lo que es impor-
tante su identificacién, abordaje y diagnéstico;
el caso comunicado tuvo adecuada evolucién
con reemplazo mitral porque la paciente se
encuentra en clase funcional I.

La endocarditis de Libman-Sacks se obser-
va como complicacion cardiaca de lupus
eritematoso sistémico y de sindrome antifos-
folipidico, esta endocarditis se caracteriza por
vegetaciones fibrinosas estériles que afectan
principalmente la véalvula mitral y adrtica y
pueden observarse hasta en 30% de los pa-
cientes; su curso es asintomatico en la mayoria
de los casos y como complicaciones se han
reportado endocarditis bacteriana sobreagre-
gada, eventos tromboembdlicos, disfuncién
valvular severa que requiere manejo quirdrgico
y alta mortalidad.® Se ha reportado que hasta
en 63% de estos pacientes la valvula mitral es
la mas afectada.®

La paciente tuvo sintomas de insuficiencia car-
diaca y hepatica, se detect6 soplo regurgitante
mitral, por ecocardiograma transtoracico se
identific vegetacion en la vélvula mitral con
insuficiencia severa en la valvula mitral, lo que
también es una forma de manifestaciéon poco
frecuente, descartandose otras causas frecuentes
que afectan la valvula mitral, como la isquémica;
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en el control con coronariografia invasiva no se
advirtieron lesiones coronarias.

El ecocardiograma transesofagico detecta ve-
getaciones valvulares con mas frecuencia que
el ecocardiograma transtoracico por lo que se
prefiere para su diagnéstico.® En la mayoria de
los casos estd indicado el tratamiento conser-
vador con inmunosupresores, anticoagulacion,
profilaxis para endocarditis y tratamiento de la
insuficiencia cardiaca. En casos con disfuncion
valvular severa debe valorarse el tratamiento
quirdrgico de manera temprana. Las complica-
ciones tromboembdlicas son comunes después
de la cirugia valvular, sobre todo en presencia
de anticuerpos antifosfolipidicos.>*'

La patogénesis de la endocarditis por Libman-
Sacks se ha relacionado con la formacién y
depésitos de trombos de fibrina en una valva
deteriorada. La formacion causa fibrosis de la
valva, distorsién y disfuncion subsecuente.?

CONCLUSION

La endocarditis de Libman-Sacks afecta a pacien-
tes con lupus eritematoso sistémico y sindrome
antifosfolipidico, en la mayoria de los casos es
asintomdtica, su incidencia disminuye con la
administracion de esteroides. Debe realizarse
ecocardiograma transesofdgico para su diag-
nostico debido a que tiene mayor sensibilidad y
especificidad para la deteccién de vegetaciones
valvulares con predominio de afeccion mitral y
aortica, e iniciar tratamiento conservador vy, en
caso de disfuncién valvular severa, valorar el
beneficio del reemplazo valvular mitral, como
lo ilustra el caso que comunicamos.?22°
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