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Resumen

Presentamos el caso de una paciente de 39 afios de edad con lupus
eritematoso sistémico (LES) y aneurisma disecante agudo de aorta
toracica tipo B tratada con cirugia endovascular. Antecedentes de
hipertension arterial, tratamiento prolongado con esteroides en do-
sis elevadas y varias internaciones previas por complicaciones de
su enfermedad. Ingresd por dolor en la regidn posterior del torax
y abdomen superior de intensidad leve/moderado junto a edema
simétrico en miembros inferiores. La radiografia de torax reveld
ensanchamiento mediastinal sugestivo de diseccion aortica, confir-
mada posteriormente por tomografia computada. El defecto arterial
fue reparado mediante la colocacion de una endoprotesis. Diecio-
cho meses después es internada nuevamente por dolor toraco-ab-
dominal. Las imagenes revelaron diseccion distal a la endoprotesis.
Se decidio la colocacion de una segunda protesis, con evolucion
favorable en lo inmediato. Siete meses después fallecio por ruptura
de aneurisma de aorta abdominal.

La diseccion adrtica es una complicacion extremadamente rara en
pacientes con LES, su etiologia no esta adn claramente establecida
y el tratamiento constituye un verdadero desafio para las diferentes
disciplinas que asisten estos pacientes.

Correspondencia
Cervifio 3500 - (1425) Ciudad Auténoma de Buenos Aires, Argentina.
Correo electronico: autoinmunidadhf@gmail.com

24

Summary

We presented a 39-year-old woman with sistemic erythematosus lu-
pus (SLE) and type B acute aortic dissection treated with endovascu-
lar surgery. She had systemic hypertension, long-term steroid therapy
and several admission because SLE complication. She was admitted
due to mild to moderate back and abdominal pain with symmetric
aedema of her legs. Initial chest X-ray showed enlargement of the
mediastinum, suggestive of aortic diseccion. This was confirmed with
a computed tomography. The aortic defect was repaired with an en-
doprothesis by endovascular surgery. After eighteen month, she was
admitted again due to chest and abdominal pain. A distal diseccion
from the endoprothesis was seen and repaired with another prothe-
sis. The patient recovered uneventfully. Seven month later she died
because of abdominal aortic rupture.

Aortic disecction complicated with SLE is extremely rare, its aetiology
not clear and a challenged for all health team assistant.



Introduccion

El lupus eritematoso sistémico (LES) es una enfermedad
inflamatoria crénica sistémica caracterizada por una dis-
regulacién del sistema inmune con la consecuente produc-
cidn exagerada de auto-anticuerpos y la afeccién de multi-
ples sistemas. Estd ampliamente descrito en la literatura la
afectacion cardiaca en todas sus capas, como asi también el
desarrollo de ateroesclerosis acelerada'. Contrariamente, el
compromiso de la aorta ocurre muy raramente. La aorti-
tis es usualmente descrita en otras entidades autoinmunes
como ciertas vasculitis (Arteritis de Takayasu, Enfermedad
de Behcet y Arteritis de Células Gigantes), en espondiloar-
tropatias seronegativas (Sindrome de Reiter y Espondilitis
Anquilosante) y en Policondritis Recidivante.

El aneurisma, la diseccién y la ruptura de la aorta es
una rara complicacién del LES y a pesar de que el nime-
ro de casos publicados se ha incrementado en los tltimos
afios, poco se sabe de la etiopatogenia y ain menos del
Sptimo tratamiento destinado a prevenir y corregir esta
patologia cuyo prondstico es sombrio.

Nuestro objetivo es presentar el caso de una paciente
con LES y diseccién aguda de aorta tipo B tratada con
cirugia endovascular.

Caso clinico

Paciente de sexo femenino de 39 afios de edad, que ingresé
a nuestro hospital en abril de 2007 por presentar dolor en
la regién posterior del térax y abdomen superior de inten-
sidad leve/moderado junto a edema simétrico en miem-
bros inferiores.

Antecedentes:

Internacién en el aio 1997 en nuestro hospital por
fiebre, poliartritis, serositis (derrame pericdrdico severo
y pleural bilateral) e hipertransaminasemia. Laboratorio:
ANA-Hep2 1/6400, Anti-dsDNA negativo, Anti-Sm +,
Anti-RNP +, Anti-Ro +, hipocomplementemia, ASMA y
AMA negativos. Se realiz6 diagnéstico de lupus eritema-
toso sistémico y se inicié tratamiento con esteroides por
via oral en dosis decrecientes e hidroxicloroquina.

En el afio 1998 fue internada por Neumonitis ltpica, se
realizaron pulsos de metilprednisolona endovenosos con-
tinuando posteriormente con esteroides orales, hidroxi-
cloroquina y azatioprina, con buena evolucién.

Como otro antecedente relevante presentaba hiper-
tension arterial con dafio de 6rgano blanco (hipertrofia
ventricular izquierda) tratada con enalapril.
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Desde entonces se encontraba en buen estado, hasta
que siete dias antes de la actual internacién comenzé con
dolor en la regién posterior del térax y abdomen supe-
rior de intensidad creciente junto a aumento del perimetro
abdominal y edema simétrico en miembros inferiores. Se
encontraba ldcida, hipertensa, con pulsos arteriales pre-
sentes y simétricos en los cuatro miembros. Auscultacion
cardiaca: soplo sist-diastélico adrtico. Abdomen: escasa
ascitis, latido y soplo indicativo de dilatacién de aorta ab-
dominal.

Ecocardiograma:

Ventriculo izquierdo de dimensiones conservadas,
valvula adrtica bictspide con apertura conservada e in-
suficiencia leve.

Radiografia de térax:

Ensanchamiento mediastinal de etiologia vascular
(Figura 1). Tomografia computada de térax y abdomen
confirmo la presencia de un aneurisma disecante de aorta
tordcica aguda tipo B (Figura 2).

Debido al compromiso difuso que presentaba la aorta
y la imposibilidad de reparacién quirudrgica, se decidid,
previa angiografia con sustraccién digital, la colocacién
de una endoprétesis distal a la salida de la arteria subcla-
via izquierda (Figura 3). Dicho procedimiento fue exitoso
siendo externada.

Poco después comenzd con proteinuria, se realizd
biopsia renal que informé glomerulonefritis membrano-
sa y mesangial difusa. Se encontraba en tratamiento con
esteroides, hidroxicloroquina, azatioprina, estatinas y
enalapril.

En agosto de 2008 es internada nuevamente por dolor
toraco-abdominal. Se realiz6 angioresonancia que evi-
denci6 diseccién adrtica distal a la endoprétesis. Tal de-
fecto fue reparado con la colocacién de una nueva prétesis
(Figura 4).

En marzo de 2009, luego de ser internada por males-
tar abdominal, falleci6 por ruptura de aneurisma de aorta

abdominal.

Discusion

El aneurisma, la diseccién y la ruptura de la aorta es un
evento poco frecuente en pacientes con LES. Son multi-
ples los mecanismos propuestos por los diferentes autores
para tratar de explicar la formacién de aneurismas de aor-

tay su diseccién, muchos de ellos basados en los hallazgos

anatomopatoldgicos, sean estos de piezas resecadas qui-
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rirgicamente o de autopsias. Varios son los factores que
aisladamente o muchas veces conjuntamente se exponen
como causales de la enfermedad de la aorta, entre ellos la
ateroesclerosis acelerada, el uso prolongado de esteroides,
la degeneracion de la media, la vasculitis de los vasa vaso-
rum vy la aortitis.

La ateroesclerosis acelerada severa podria contribuir
a la formacién y agrandamiento del aneurisma adrtico.
En pacientes con LES, ademds de los factores de riesgo
tradicionales de ateroesclerosis, como la dislipemia, la hi-
pertension y el sedentarismo, hay que considerar los no
tradicionales consecuencia del estado inflamatorio créni-
co, de factores inmunolégicos (anti-beta2 glicoproteina 1,
anti-LDL oxidada) y del efecto de los inmunosupresores y
de la nefropatia sobre el metabolismo lipidico. Kameyama
y col 2 reportaron un caso de aortitis de Takayasu con di-
seccién en una paciente con LES, cuya anatomia patoldgi-
ca mostré entre otros hallazgos una severa ateroesclerosis
en la capa intima de la porcién ascendente de la aorta.

Se atribuye al uso prolongado de esteroides de tener
un efecto deletéreo sobre la resistencia de la pared de la
aorta. El mecanismo de accién propuesto es la inhibicién
de la formacién de tejido de granulacién y del condroitin
sulfato conduciendo al debilitamiento del tejido de sos-
tén del vaso y promoviendo la formacién de aneurismas e
inhibiendo los mecanismos de reparacién de la injuria ti-
sular. Este es un factor comuin que presentan los pacientes
descritos en la literatura °.

La degeneracion de la capa media, se propone como
un mecanismo posible que aisladamente o asociado a los
demds factores podria conducir al debilitamiento de la
pared de la aorta. Sato y col * reportaron un caso en el
cual el hallazgo prominente en la anatomia patoldgica fue
el depésito de mucopolisacdridos dcidos en la pared de la
aorta, sin poder encontrar ateroesclerosis severa ni vas-
culitis de los vasa vasorum, similar a los hallazgos en la
necrosis quistica de la media o en el Sindrome de Marfin.
Los autores proponen que posiblemente la degeneracién
de la media podria explicar la formacién del aneurisma y
su posterior diseccién.

La vasculitis de los vasa vasorum (endarteritis oblite-
rante) y posterior necrosis de la pared de la aorta es un
mecanismo también propuesto por los diferentes autores
como responsable de la formacién y posterior ruptura o
diseccién de la aorta. Guard y col * describieron un caso
de diseccién adrtica en el que encontraron en la autop-
sia ademds de placas de ateroesclerosis una aortitis florida
con infiltrados inflamatorios asociadas a multiples infar-
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tos en diferentes estadios dentro de la pared de la aorta.
La causa de tales infartos fueron atribuidos a la necrosis
fibrinoide de los vasa vasorum dentro de la adventicia de
la pared de la aorta.

La aortitis es otro mecanismo que ha sido propuesto
como factor involucrado en la fisiopatogenia del aneuris-
ma en estos pacientes. Silver y col ¢, al igual que Guard
describieron la inflamacién de la pared de la aorta en el
contexto de vasculitis de los vasa vasorum. El primero
atribuyé a la inflamacién de la aorta la formacién de un
trombo adherido a la misma.

Nuestra paciente presentaba varios de los factores
descritos como implicados en la fisiopatogenia que po-
dian explicar la severidad y la extension del dafio adrtico.
Tuvo hipertensién arterial mal controlada y de larga data,
alto requerimiento de esteroides por tiempo prolongado a
dosis elevadas, dislipemia, enfermedad renal y una enfer-
medad infamatoria sistémica que podrian conducir a una
ateroesclerosis acelerada. Otro aspecto no menos trascen-
dente es la presencia en nuestra paciente de una vélvula
adrtica bictspide que es un factor de riesgo bien estableci-
do e histéricamente se la ha encontrado en el 7 al 14 % de
las disecciones adrticas 5.

Conclusion

Hemos reportado un caso de diseccién adrtica aguda tipo
B en una paciente con diagndstico de LES.

La diseccién adrtica es una complicacién extremada-
mente rara en pacientes con LES, su etiologia no estd ain
claramente establecida

El tratamiento constituye un verdadero desafio para
las diferentes disciplinas que asisten estos pacientes, en la
urgencia estd destinado a la reparacién de la diseccidn, que
en nuestro caso fue la colocacién de una endoprétesis y en
lo mediato la correccién de los factores involucrados en la
etiopatogenia de la enfermedad arterial.



Figura 1. Radiografia de torax frente que muestra ensanchamiento
mediastinico superior y medio de etiologia vascular.

Figura 3. Angiografia digital donde se observa la endoprdtesis co-
locada.

Figura 2. Tomografia axial computada de tdrax que muestra aorta Figura 4. Tomografia axial computada de térax que muestra las
ascendente dilatada y la porcién descendente con doble luz. dos endoprotesis colocadas en serie. Se aprecia la falsa luz trom-
bosada.

Revista Argentina de Reumatologia ® Ajio 21  N° 1 27



Bibliografia

1. Cervera R, Font J, Pare C et al. Cardiac disease in systemic
lupus erythematosus: prospective study of 70 patients. Ann
Rheum Dis 1992;51:156-159.

2. Kameyama K, Kuramochi S, Ueda T, et al. Takayasu’s aorti-
tis with dissection in systemic lupus erythematosus. Scand J
Rheumatol 1999;28:187-188.

3. Ohara N, Miyata T, Kurata A, et al. Ten years’ experience of
aortic aneurysm associated with systemic lupus erythemato-
sus. Eur ] Vasc Endovasc Surg 2000;19(3):288-93.

4. Sato J, Kawakami T, Nakabayashi K et al. Multiple aortic an-
eurysms complicated by a rupture in the systemic lupus ery-
thematosus: A case reported. Pathology-Research and Prac-

28

tice 2008 (204);845-850.

. Guard R, Gotis-Graham I, Edmonds JP, Thomas AC. Aortitis

with dissection complicating systemic lupus erythematosus.
Pathology 1995;27:224-228.

. Silver AS, Shao CY, Ginzler EM. Aortitis and aortic thrombus

in systemic lupus erythematosus. Lupus 2006;15:541-543.

. Spittell PC, Spittell JA, Joyce JW et al. Clinical features and

differencial diagnosis of aortic dissection: Experience with
236 cases (1980 through 1990). Mayo Clin Proc 1993;68:642.

. Larson EW, Edwards WD. Risk factors for aortic dissection:

A necropsy study of 161 patients. Am J Cardiol 1984;53:849.



