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Resumen

A 29 year old female with a past medical history of systemic lupus erythematosus, diagnosed 15 years earlier, presents with
lupus nephritis, currently on peritoneal dialysis. She had myopericarditis in 2012 and is currently on immunosuppressants.
The patient began with exertional dyspnea and angina 2 weeks before admission. An echocardiogram was performed, repor-
ting severe mitral and tricuspid insufficiency. Afterwards, the patient presented with resting angina associated with an adre-
nergic and vagal response. Initially, rheumatology ruled out autoimmune activity caused by lupus. We performed a coronary
angiogram based on clinical presentation, EKG changes and biomarkers, finding a trivascular coronary artery disease clas-
sified as a Markis | coronary artery ectasia and a coronary dissection of the ramus intermedius and the circumflex, posterior
to the first obtuse marginal artery. Cardiothoracic surgery considered intervention with a coronary bridge posterior to the
dissection of the intermedius ramus artery, marginal obtuse and posterolateral artery, as well as a mitral valve replacement
and a tricuspid valve repair. Coronary dissection is more common in women (70%), clinical presentation varies from unstable
angina to sudden death. In lupus nephritis, it is an uncommon form of extra renal vasculitis. Treatment depends on the num-
ber of arteries affected, as well as the haemodynamic state of the patient. It is imperative to individualize treatment options.
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Abstract

Se presenta el caso de una paciente de 29 afios con antecedente de lupus eritematoso sistémico diagnosticado 15 afios
antes, que desarrolld nefropatia Iupica actualmente en didlisis peritoneal, cuadro de miopericarditis en 2012 y bajo tratamien-
to inmunosupresor. Inicié con deterioro de su clase funcional por disnea y angina 2 semanas previas al ingreso. Se le rea-
lizo ecocardiograma, el cual reportd insuficiencias mitral y tricuspidea graves. Posteriormente presentd angina en reposo
asociada a descarga adrenérgica y vagal. A su ingreso se descarta actividad Idpica por reumatologia. Por presentacion cli-
nica, cambios en electrocardiograma y biomarcadores, se realizd cateterismo cardiaco, que reportd enfermedad coronaria
trivascular con ectasia coronaria Markis | y diseccion coronaria de ramo intermedio y circunfleja posterior a la primera mar-
ginal obtusa. Se considerd por el servicio de cirugia cardiotordcica realizar intervencion con puente coronario posterior a
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diseccion del ramo intermedio, marginal obtusa y posterolateral, asi como cambio valvular mitral y plastia tricuspidea. La
diseccion coronaria espontanea es mas frecuente en las mujeres (70%); puede presentarse como angina inestable y hasta
como muerte subita. La asociacion con lupus eritematoso sistémico es poco frecuente, con una incidencia del 0.42%. En la
nefropatia lupica es una manifestacion poco frecuente de vasculitis extrarrenal. El tratamiento de eleccion depende del nu-
mero de vasos afectados y del estado hemodindamico, por lo que es necesario individualizarlo para cada paciente.

Key words: Coronary dissection. Coronay ectasia. Lupus nephritis. Vasculitis.

Introduccion

La diseccién espontanea de las arterias coronarias
(SCAD, spontaneous coronary artery dissection) es un
diagndstico de exclusion poco frecuente en los sindro-
mes coronarios agudos, con un prevalencia reportada
del 0.1-1.1%, y la mayoria de los reportes son en per-
sonas menores de 50 afios y mujeres en periodo peri-
parto"2. Se define como una separacion espontanea
de la pared de una arteria coronaria que no es iatro-
génica ni por trauma, y el término excluye la etiologia
ateroesclerosa®. Actualmente se aceptan dos hipotesis
en la patogenia: el desgarro de la intima con la forma-
cién subsecuente de un hematoma intramural y la he-
morragia de la capa media por lesion en los vasa
vasorum®*. El debut clinico varia desde el sindrome
coronario agudo en todas sus variantes, la insuficiencia
cardiaca hasta incluso la muerte subita*. Por lo gene-
ral, existe una arteriopatia predisponente de trasfondo
y un estresor desencadenante. En el primer caso se
incluye la displasia fibromuscular (asociacién mas do-
minante), en relacién con el embarazo, enfermedades
del tejido conectivo, enfermedades inflamatorias sisté-
micas, terapia hormonal o idiopatico. Respecto a los
estresores predisponentes, destacan el estrés y el ejer-
cicio intensos, el parto, las actividades con Valsalva
intenso y algunas drogas adictivas, entre otros. En
reportes de casos, las enfermedades inflamatorias au-
toinmunitarias se han asociado a SCAD en menos del
1% de los casos, aunque probablemente esté infraes-
timado; sin embargo, como factor predisponente se ha
propuesto la inflamacion cronica por vasculitis*®.

Existen diferencias en cuanto a la presentacion, la
evolucioén y el prondstico en SCAD de etiologia ateroes-
clerosa y no ateroesclerosa, principalmente por el tra-
tamiento que conlleva esta ultima, por lo cual se requie-
re un diagnéstico temprano y preciso®. La angiografia
coronaria ha sido el método de primera linea en el
diagnodstico de SCAD, pero debido a las limitaciones
en la valoracién de los fotogramas por segundo y la
falta de mayor definicién estructural del vaso en cues-
tion, hoy en dia se cuenta con la posibilidad de realizar
durante la angiografia invasiva la toma de imagenes

intracoronarias por medio de ultrasonido (IVUS,
intravascular ultrasound) y de tomografia de coherencia
optica (OCT, optical coherence tomography), que com-
plementan el diagndstico y el manejo de la SCAD’.
Las modalidades terapéuticas se han propuesto ba-
sandose en numerosas series de casos. Idealmente, la
estratificacion del riesgo segun los hallazgos clinicos y
de imagen apoya el manejo individualizado, desde con-
servador hasta cirugia con puenteo aortocoronario®”.
Presentamos el caso de una mujer joven con lupus
eritematoso sistémico que se presenta con angina
inestable e insuficiencia cardiaca descompensada, en
quien inicialmente se sospech¢ actividad ldpica como
causa de la descompensacion y en su evolucion intra-
hospitalaria se produjo el hallazgo angiografico de di-
seccién coronaria espontanea en mas de un vaso.

Presentacion del caso

Mujer de 29 afos con antecedente de lupus eritema-
toso sistémico en tratamiento con prednisona, nefropa-
tia lupica en terapia de reemplazo renal con didlisis
peritoneal y antecedente de miopericarditis aguda en
2012.

Inicié con deterioro de su clase funcional por disnea
y angina 2 semanas antes de su ingreso, siendo pro-
gresiva de grandes a pequeiios esfuerzos. En el eco-
cardiograma inicial se concluy6 insuficiencia mitral y
tricuspidea grave, dilatacion biauricular sin trombos,
con disfuncion diastdlica de grado I, fraccion de eyec-
cién del ventriculo izquierdo del 35%, con hipocinesia
generalizada, y funcion sistdlica del ventriculo derecho
conservada (Fig. 1). A su ingreso, el servicio de reu-
matologia descartd actividad lupica. Posteriormente,
durante la hospitalizacién, present6 un episodio de an-
gina en reposo asociada a descarga adrenérgica, em-
peorando la disnea. Se realiz6 un electrocardiograma
durante el episodio que mostrd ritmo sinusal, intervalo
PR y QT en rango normal, datos de hipertrofia septal
y ventriculo izquierdo con ondas T positivas acumina-
das simétricas en las derivaciones precordiales. Los
biomarcadores especificos mostraron una troponina |
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Figura 1. A: ecocardiograma, imagen apical de cuatro camaras, que muestra insuficiencia tricuspidea grave con vena
contracta de 10.2 mm. El 4rea de la auricula derecha es de 21 cmZ B: ecocardiograma, imagen apical de cuatro
camaras, que muestra insuficiencia mitral grave con un érea del orificio regurgitante de 0.4 cm?2. El volumen regurgitante

es de 125 ml y en la auricula izquierda 42 ml/m?
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Figura 2. Electrocardiograma de 12 derivaciones que
muestra ritmo sinusal, eje QRS 10°, onda P 140 ms, PR
200 ms, QRS 100 ms, voltaje aumentado en precordiales,
Cornell 25 mm y ondas T simétricas acuminadas de 10 mm,
sugestivas de isquemia subendocardica.

de 0.24 ng/ml, generando la sospecha de un trastorno
isquémico subyacente (Fig. 2), por lo cual fue valorada
por el servicio de cardiologia intervencionista hemodi-
namica, que justificé la realizacion de un cateterismo
cardiaco en el que se reportd enfermedad coronaria
trivascular con ectasia coronaria Markis |, diseccion
coronaria de ramo intermedio y circunfleja distal a pri-
mera marginal obtusa (Fig. 3). Se considerd por el
servicio de cirugia cardiotoracica la realizacién de

cirugia con puentes coronarios posterior a diseccion
del ramo intermedio, marginal obtuso y posterolateral,
asi como cambio valvular mitral y plastia tricuspidea.

Discusion del caso

La SCAD fue descrita por primera vez en 1931 en la
autopsia de una mujer de 42 afios, y desde entonces
se han realizado multiples reportes de caso y revisio-
nes cortas al respecto, pero aun no se cuenta con
guias clinicas especificas’™. La SCAD consiste en la
separacion de dos de las tres capas de la pared arterial
para crear una luz falsa, generalmente entre la media
y la intima. Es mas frecuente en las mujeres (70%),
incluso en relaciéon con el embarazo (30% de los ca-
s0s)'?, y se presenta como angina (95.9%) o incluso
como muerte sUbita (< 0.5%)'%'3. Su asociacién con
lupus eritematoso sistémico es poco frecuente, con una
incidencia del 0.42%, siendo el riesgo tres veces mayor
que en la poblacién normal’?. Desde el punto de vista
de la nefropatia lUpica, es una manifestacion poco fre-
cuente de vasculitis extrarrenal. De forma clasica se
consideraba la etiologia de la SCAD como posparto o
periparto, ateroesclerosa e idiopatica; sin embargo, con
el desarrollo de nuevos métodos de imagen se ha des-
crito su asociacion con los sindromes de Ehlers-Danlos
y de Marfan, la fibrodisplasia, el uso de cocaina o de
anticonceptivos orales y el ejercicio extremo. Con el fin
de englobar la etiologia, Saw, et al.® proponen cuatro
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Figura 3. A: angiografia coronaria, proyeccion oblicua anterior izquierda caudal, que muestra una diseccion de tipo B
del NHLBI o de tipo 1 de Saw del segmento proximal del ramo intermedio (flecha ancha); diseccion de tipo B del
segmento distal de |a arteria circunfleja (flecha delgada). B: angiografia coronaria, proyeccion oblicua anterior izquierda
craneal, que muestra una diseccion de tipo B del NHLBI o de tipo 1 de Saw del segmento proximal del ramo intermedio
(flecha ancha) y una diseccion de tipo B del segmento distal de la arteria circunfleja, con mayor extension (flecha

delgada).

grupos: 1) asociada a enfermedades del tejido conec-
tivo, 2) pacientes con ateroesclerosis o vasculitis,
3) periparto y 4) idiopatica®'214,

El diagndstico inicial se realiza mediante angiografia
coronaria invasiva, la cual continda siendo el método
de primera linea; no obstante, debido a sus limitaciones
en la caracterizacion de las lesiones y la subsecuente
estratificacion del riesgo, las técnicas de imagen intra-
coronaria, como IVUS y OCT, se han propuesto en el
algoritmo de diagndstico y tratamiento. Sin embargo,
aunque son estudios ideales, no son esenciales en la
practica clinica, ya que no todos los centros cuentan
con estos métodos de imagen invasivos. Por lo tanto,
la identificacion inicial por angiografia coronaria toma
protagonismo. Previamente, el National Heart, Lung,
and Blood Institute (NHLBI) establecié seis tipos de
diseccion coronaria (A-F). En el caso de esta paciente
consideramos que se trataba del tipo B debido al doble
lumen separado por un area de radiotransparencia,
con persistencia después del lavado de contraste. Sin
embargo, debido al solapamiento de criterios con otras
afecciones cuando se trata de los tipos C a F, Saw, et
al.3, basandose en las numerosas caracterizaciones
por imagen intracoronaria, proponen en su revision tres
tipos en la clasificacion angiografica: 1) la lesion patog-
nomodnica es la tincion con contraste de la pared

arterial con maltiples lumenes radioltcidos, y ocurre en
el 29% de casos; 2) lesiones difusas, tipicamente > 30
mm, sin un plano de diseccion visible, que pueden
resultar en oclusion completa del vaso y a su vez se
clasifican en dos subtipos, A (lesiones segmentarias)
y B (lesiones extendidas en todo el vaso), siendo el tipo
B el mas frecuente (67.5%); y 3) lesiones focales o
tubulares que sugieren estenosis por ateroesclerosis y
en general requieren estudios de imagen intracoronaria
para confirmar el diagndstico, representando el 3.4%
de los casos®'. En cuanto al predominio del vaso afec-
tado, la arteria descendente anterior es la mas afecta-
da (34-42%), comprometiendo los segmentos medios
a distales, y en menos del 10% de los casos los seg-
mentos proximales. La diseccion de multiples vasos se
presenta en el 9-19% de los casos*5'. Sin embargo,
estos ultimos porcentajes se obtienen de revisiones
que incluyen todas las etiologias de SCAD.

Existen varios algoritmos de manejo y, en este ru-
bro, los mayores expositores del tema, Saw, et al.3,
refieren el diagndstico escalonado iniciando con an-
giografia coronaria, y segun la presentacion clinica
mencionada previamente se debe buscar de manera
objetiva la apariencia tipo 1 de SCAD. En caso de no
presentarse esta, se buscara identificar estenosis fina
y difusa como la descrito en la SCAD tipo 2; en este
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paso se sugiere la administracion intravenosa de ni-
troglicerina para realizar IVUS u OCT con el objetivo
de definir la posibilidad de revalorar en 4 a 6 semanas.
Por otro lado, si no se cuenta con esas caracteristicas,
se buscara la apariencia de tipo 3, la cual simula le-
siones por ateroesclerosis, y en esta ultima sera im-
prescindible realizar estudios de imagen intracorona-
rios>+715, Sobre los modos de imagen, la OCT tiene
la mejor resolucion para definir rotura de la intima,
trombo y hematoma intramural, y falso lumen; sin em-
bargo, debido a la menor penetrancia, tiene mayor
dificultad para definir la extension de algunos hema-
tomas intramurales. Aunque existen evidentes venta-
jas, hay que considerar los riesgos de una interven-
cion coronaria, como extender la diseccion de forma
mecanica con el catéter o de forma hidraulica con el
contraste, e incluso el riesgo de trombosis que conlle-
va introducir el catéter'®, La angiotomografia no se
incluye en las decisiones debido a la limitacion espa-
cial para identificar lesiones en vasos distales (zona
de afeccién mas frecuente)'®'”. Respecto a la pacien-
te del caso clinico, la interpretacién que podemos
realizar de las lesiones podria orientarnos hacia la
apariencia clinica comun del tipo 1, con doble lumen
observado en la arteria circunfleja y el ramo interme-
dio. La paciente también inicié el cuadro clinico con
angina inestable y descompensacion de insuficiencia
cardiaca, ambos factores de alto riesgo de complica-
ciones cardiovasculares. Del mismo modo, otro factor
clave en cuanto a las posibilidades de tratamiento es
la ectasia coronaria Markis |, que definitivamente mo-
difica la posibilidad de intervenciones percutaneas y
nos hace recordar las bastas consideraciones a tener
en cuenta para el tratamiento farmacoldgico y las im-
plicaciones hemodinamicas del flujo en la revascula-
rizacion de un vaso ectasico.

Actualmente aun no esta establecido el tratamiento
optimo, ya que no existen ensayos clinicos aleatoriza-
dos sobre el manejo conservador en comparacion con
las estrategias de revascularizacion, y la evidencia se
basa en series de casos, en los que la etiologia prin-
cipal de la SCAD es la ateroesclerosis, por lo cual, en
el caso de nuestra paciente, es necesario individuali-
zar el manejo porque, aunque no se descarta un tras-
fondo aterogénico, la presentacién clinica orienta a
distintas vias fisiopatolégicas. Es de conocimiento que
la trombdlisis constituye un riesgo elevado por la po-
sibilidad de aumentar el hematoma y la diseccion'®1".
El manejo conservador se ha propuesto en pacientes
estables de bajo riesgo de complicaciones y progre-
sién, basandose en revisiones que mencionan una

resolucion espontanea en 4-6 semanas en casos no
complejos® 1518, El intervencionismo coronario percu-
taneo sigue siendo la primera opcién de manejo inva-
sivo, aunque se han descrito complicaciones hasta en
el 53% de los casos, requiriendo revascularizacion
quirdrgica*'>'”. Asi mismo, el mayor nimero de vasos
comprometidos se inclina por el manejo quirdrgico. El
tratamiento médico se puede considerar en caso de
observar un adecuado flujo en la coronariografia pos-
terior al cuadro agudo'#'8, Debido a esta discrepancia,
Saw, et al.® proponen un algoritmo de tratamiento di-
cotomizado segun el riesgo inicial (alto riesgo: infarto
de miocardio agudo o previo, evento vascular cerebral
agudo o previo, enfermedad coronaria estable, enfer-
medad arterial periférica y fibrilacién auricular). En
caso de no presentar factores de riesgo se opta por
un manejo conservador con terapia médica (bloquea-
dores beta, antiagregantes plaquetarios, bloqueadores
del eje renina-angiotensina, etc.). Se considera como
alto riesgo si hay uno o mas factores, y posteriormente
se considera la presentacion clinica (diseccion de tron-
o coronario, angina o isquemia identificadas en curso,
fibrilacién o taquicardia ventricular, choque cardiogéni-
co); si existe lesion del tronco aislada se opta por in-
tervencionismo coronario percutaneo, y si se afiaden
lesiones proximales en otros vasos se considera la
cirugia de revascularizacion. Esta ultima también se
considera en caso de fibrilacién o de taquicardia ven-
tricular estables hemodinamicamente, o de angina o
isquemia en curso identificadas en mas de dos territo-
rios vasculares en los que por algin motivo no es
posible realizar intervencionismo coronario percuta-
neo. Por otro lado, si se presenta inestabilidad hemo-
dinamica, ya sea en presencia de arritmias ventricula-
res 0 en caso de choque cardiogénico, es necesario
mejorar el estado hemodinamico por medio de inotro-
pismo o asistencia mecanica ventricular, entre
otros318:19,

En el caso de nuestra paciente, debido a su comor-
bilidad y antecedentes se debe considerar la directa
clasificacion en alto riesgo; se conoce a la paciente con
disminucion de la fraccion de eyeccién, sin presentar
choque cardiogénico ni arritmias ventriculares durante
la hospitalizacion. Por angiografia coronaria se conoce
la diseccion proximal de ramo intermedio y arteria cir-
cunfleja, aunque con dificultad para realizar implante
de stent por intervencionismo coronario percutaneo
debido a la presencia de ectasia coronaria Markis |.
Por todo ello, segun el algoritmo se justificd la realiza-
cion de cirugia de revascularizacion.
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Conclusiones

Se trata de una mujer joven que presentaba diversas
complicaciones crénicas de una enfermedad autoinmu-
nitaria. Por los hallazgos mencionados, se sospech6 un
sindrome coronario agudo en el momento de la angina
y la descompensacion de su insuficiencia cardiaca cro-
nica, asi como por los datos del electrocardiograma y
de los biomarcadores, y ulteriormente se corroboré el
cuadro por angiografia coronaria. Es un caso con un
analisis retrospectivo, en el que el hallazgo angiografi-
co se presentd por el seguimiento protocolario del dolor
precordial, y con la interpretacion de minimos cambios
en una herramienta diagndstica reproducible y afin a
todo cardidlogo, como es el electrocardiograma. Es de
destacar que los cambios agudos de isquemia reporta-
dos en el electrocardiograma se correlacionaron con el
mejor prondstico en el periodo posquirdrgico, ya que la
identificacion del sindrome coronario agudo con la falta
de progresion a infarto como tal permitié una mejor
adaptacion por los mecanismos de compensacion.
Como se menciond, el manejo propuesto considerd la
patologia valvular encontrada, el numero de vasos
comprometidos y la comorbilidad crénica de la pacien-
te, tomando en cuenta el alto riesgo de complicaciones
posquirtrgicas por el requerimiento de inmunosupre-
sion ante el riesgo de una agudizacion del lupus erite-
matoso sistémico. Durante el tiempo posquirlrgico se
logré la extubacion a las 36 horas. En su ultima valo-
racién, la paciente se encuentra en clase funcional Il
de la New York Heart Association, sin angina, bajo
anticoagulacion y en seguimiento periddico por el equi-
po multidisciplinario.

A pesar de los riesgos tan altos de complicaciones
quirdrgicas, la falta de mejoria con tratamiento conser-
vador de forma inicial, asi como el probable riesgo de
progresion a choque cardiogénico, se considerd que la
intervencion quirurgica era el paso siguiente del mane-
jo. Es muy probable que la edad y los mecanismos de
compensacion organica ofrecieran un prondéstico favo-
rable en la cirugia de revascularizacion.

La SCAD es un diagndstico que debe considerarse
siempre en mujeres jovenes con falla cardiaca o con
sindrome coronario agudo. A pesar de la falta de evi-
dencia contundente, el juicio clinico siempre debe guiar
el manejo terapéutico, y con mayor importancia cuando
se individualiza el tratamiento.
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