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Cardiopatias estructurales y
funcionales en pacientes adultos
con inmunodeficiencia comtn
variable

RESUMEN

Antecedentes: la inmunodeficiencia comdn variable es la inmunode-
ficiencia primaria con mayor cantidad de comorbilidades en la vida
adulta. Se ha asociado con bronquiectasias en 17 a 76%, y éstas, con
complicaciones cardiovasculares, como hipertension arterial pulmonar
e insuficiencia cardiaca. Los nuevos métodos diagndsticos de imagen
permiten evaluar la conformacion estructural y funcional cardiovas-
cular de los pacientes adultos con bronquiectasias y, de esta manera,
establecer diagndsticos mas eficientes y oportunos.

Objetivo: determinar las cardiopatias estructurales y funcionales en
pacientes con inmunodeficiencia comin variable mediante ecocar-
diografia transtordcica.

Material y método: estudio transversal, descriptivo, efectuado en una
cohorte de 26 pacientes adultos con diagnéstico de inmunodeficien-
cia comin variable y tratamiento sustitutivo con inmunoglobulina
intravenosa (IglV), pertenecientes a la Clinica de Inmunodeficiencias.
A todos los pacientes se les realizé ecocardiografia transtordcica con
ecocardiograma doppler y tisular; los resultados fueron evaluados por
un médico cardidlogo ecocardiografista.

Resultados: evaluamos a 26 pacientes; de ellos, 10 fueron del género
masculino, con media de edad de 35.7 + 13.7 afnos. Los resultados
de la ecocargiografia toracica en las cavidades cardiacas izquierdas
reportaron las siguientes alteraciones funcionales: 17 de 26 pacientes
tuvieron insuficiencia mitral y sélo 2 tuvieron insuficiencia adrtica; nin-
guno de ellos con sintomas. Respecto de las alteraciones estructurales
de las cavidades derechas: 8 pacientes adultos con inmunodeficiencia
comdn variable tuvieron crecimiento de las cavidades derechas y en
5 pacientes se encontré tabique interauricular delgado e hipermévil;
respecto de las alteraciones funcionales, 24 pacientes tuvieron insufi-
ciencia tricuspidea, en 21 de ellos fue leve y s6lo en 3 fue moderada.
Ademas, 12 pacientes tuvieron insuficiencia de la valvula pulmonary 6
pacientes tuvieron hipertension arterial pulmonar; de ellos, en 2 sujetos
fue leve y en 2, moderada y 4 pacientes tuvieron presion sistélica de
la arteria pulmonar con valores limites altos.

Conclusiones: los pacientes con inmunodeficiencia comin variable, a
pesar de tener alta incidencia de bronquiectasias, tienen baja inciden-
cia de hipertensién arterial pulmonar; pero un ndmero importante de
pacientes tiene presion sistélica de la arteria pulmonar con valor limite
alto, por lo que estos pacientes deben tener un seguimiento anual,
debido a que probablemente evolucionardn a hipertensién arterial
pulmonar. Ademads, tienen alta incidencia de insuficiencias valvulares
leves debido a cambios degenerativos con esclerosis valvular, por lo
que también requieren vigilancia periddica.
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Structural and functional heart diseases
in adult patients with common variable
immunodeficiency

ABSTRACT

Background: Common variable immunodeficiency (CVID) is the primary
immunodeficiency with the largest number of comorbidities in adult-
hood. It has been associated with bronchiectasis between 17%-76%,
and these with the presence of cardiovascular complications such as
pulmonary hypertension and heart failure. The new image methods of
diagnosis, to assess the cardiovascular structural and functional con-
formation of adult patients with bronchiectasis, help to establish more
efficient and timely diagnoses.

Objective: To define the presence of structural and functional heart
disease in CVID patients by transthoracic echocardiography.

Material and method: A cross-sectional study was done in a cohort of
26 adult patients diagnosed with CVID and replacement therapy with
intravenous immunoglobulin (IVIG), belonging to the Immunodeficiency
Clinic. All patients underwent transthoracic echocardiography and tis-
sue ECO doopler; the results were evaluated by a echocardiographer
physician.

Results: We evaluated 26 patients, of whom 10 patients were male, with
a mean age of 35.7 + 13.7 years. The results of thoracic echocardiogra-
phy of the left cardiac cavities found the following functional changes:
17 patients presented with mitral insufficiency and only 2 had aortic
insufficiency, none symptoms. Regarding the structural alterations of
the right cavities: 8 adults with CVID had right cavities growth and 5
of them, hypermobile atrial septum was reported; respect to functional
alterations, 24 patients had tricuspid insufficiency; in 20 it was mild
and only in 3 is was moderate. Up to 12 had pulmonary valve insuf-
ficiency, and 8 had pulmonary arterial hypertension (PAH); of which,
in 2 it was mild and in one it was moderate; and 4 patients had PSAP
in high limit values.

Conclusions: Patients with CVID, despite having a high incidence of
bronchiectasis, had low incidence of PAH, but a significant number
of patients had PSAP in high cutoff level, so, these patients should be
monitored annually, because probably they will evolve to PAH in the
future. Also, they have a high incidence of mild valvular regurgitation
due to mild degenerative changes with valvular sclerosis, therefore, they
also require regular monitoring.

Key words: common variable immunodeficiency, heart diseases.
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ANTECEDENTES

La inmunodeficiencia comun variable es la in-
munodeficiencia primaria mas diagnosticada; se
distingue por una alteracion en la produccion
de anticuerpos, principalmente 1gG (concentra-
ciones séricas menores de 5 g/L), por lo que se
clasifica como inmunodeficiencia humoral. Su
incidencia es de 1 por cada 25,000 a 1:50,000
habitantes. Sin predominio de género, su diag-
nostico se efectda, por lo general, a la edad de
18 a 25 afos.!

Debido a hipogammaglobulinemia, los pacientes
tienen infecciones por bacterias extracelulares
capsuladas de las vias respiratorias, con inci-
dencia de 91 a 98% de infecciones de las vias
respiratorias altas (sinusitis, otitis media, faringi-
tis); la incidencia de las infecciones de las vias
respiratorias bajas es de 40 a 76%.%*

Los pacientes adultos con inmunodeficiencia
comun variable tienen mayor susceptibilidad a
enfermedades autoinmunitarias, granulomatosas
y oncolégicas.*

Las complicaciones pulmonares y las bronquiec-
tasias son comunes, tienen prevalencia de 17 a
76% en pacientes adultos con inmunodeficien-
cia comun variable, en particular cuando existe
retraso en el diagndstico y el tratamiento.

El reemplazo adecuado de gammaglobulina en
los pacientes con inmunodeficiencia comin
variable, conservando concentraciones séricas
mayores de IgG 5 g/dL, reduce la incidencia de
bronquiectasias incluso en 12%, debido a la re-
duccién en la incidencia de procesos infecciosos
pulmonares.®

Las bronquiectasias y otras neumopatias
asociadas en este grupo de pacientes, principal-
mente enfermedad pulmonar intersticial difusa
o granulomatosa, con frecuencia se asocian con
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hipertension arterial pulmonar como principal
complicacién cardiovascular;” esto se debe a
la disminucién de la ventilacion alveolar, que
genera alteracién en la relacién ventilacion-
perfusién e hipoxemia secundaria, implicadas
en el incremento de la resistencia vascular de la
arteria pulmonar;®? ésta se asocia con insuficien-
cia cardiaca por crecimiento de las cavidades
derechas, lo que empeora el prondstico de estos
pacientes, que requieren oxigeno domiciliario
en casos severos. '’

Existe escasa informacion de las alteraciones
cardiovasculares estructurales y funcionales
en pacientes con inmunodeficiencia comdn
variable; en la bibliograffa sélo se encontré un
estudio de las anormalidades ecocardiograficas
en un grupo heterogéneo de pacientes con in-
munodeficiencias primarias, que reporté como
principales hallazgos, crecimiento de las cavi-
dades derechas, hipertensién arterial pulmonar
e insuficiencia tricuspidea; en algunos casos se
asocié con bronquiectasias; sin embargo, no
se encontr6 informacién de estas alteraciones
especificamente en pacientes adultos con inmu-
nodeficiencia comin variable.!-3

El ecocardiograma transtordcico es un estudio no
invasivo, util en la evaluacion de enfermedades
cardiovasculares, que provee informacion de la
estructura y funcién del corazén y constituye
un apoyo para la evaluacén de las cardiopatias
congénitas, isquémicas, miocardiopatias, insu-
ficiencia cardiaca y valvulopatias. Tiene menor
costo, mayor disponibilidad y es menos invasivo
que otros estudios; sin embargo, la medicién
de la presion sistdlica de la arteria pulmonar se
considera operador dependiente.*

Se ha demostrado que la disfuncién sist6lica
del ventriculo derecho y la hipertensién arterial
pulmonar son complicaciones frecuentes en
pacientes con bronquiectasias de cualquier ori-
gen, por lo que se recomienda la evaluacion de
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la funcién cardiaca detallada en estos pacientes
por medio de un electrocardiograma y ecocar-
diograma transtéracico.*

No se cuenta con un reporte de las alteraciones
cardiovasculares estructurales y funcionales
en pacientes con inmunodeficiencia comin
variable, por lo que es importante reconocer
otras comorbilidades en estos pacientes y su
evaluacion integral.

MATERIAL Y METODO

Estudio descriptivo y transversal en el que
participaron 26 pacientes con diagnéstico de
inmunodeficiencia comin variable segin los
criterios diagnosticos de la Sociedad Europea y
el Grupo Panamericano de Inmunodeficiencias,
pertenecientes a la Clinica de Inmunodeficien-
cias del Servicio de Alergologia e Inmunologia
Clinica del Centro Médico Nacional Siglo XXI
del Instituto Mexicano del Seguro Social. El
criterio de exclusién fue que los pacientes no
aceptaran participar en este estudio.

El protocolo se realiz6 con autorizacién del Co-
mité de Etica del Hospital de Especialidades del
Centro Médico Nacional Siglo XXI del Instituto
Mexicano del Seguro Social.

Previo consentimiento firmado, a los pacientes
se les realiz6 ecocardiograma transtoracico en el
servicio de Cardiologia del Hospital de Especia-
lidades del Centro Médico Nacional Siglo XXI,
efectuado por el mismo médico ecocardiogra-
fista en todos los casos para evitar diferencias
debido a la interpretacion operador dependiente.

Mediante la ecocardiografia doppler transtoraci-
ca se realizaron las siguientes determinaciones:

Medicién de la presion sistélica de la arteria
pulmonar, utilizando la ecuacién de Bernoulli.
(PSVD =4V2 + PAD). Se consideré hipertension
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arterial pulmonar cuando la presién sistélica
de la arteria pulmonar fue mayor de 40 mmHg.

Evaluaciéon de la funcién ventricular derecha
mediante la medicion de la excursién sistdlica
del anillo tricuspideo, en la vista apical cuatro
camaras, en modo M con eje largo, tomando
la cara lateral del anillo tricuspideo (TAPSE); se
consider6 valor normal cuando fue > 17 mm.

Medicién de la excursién sistélica del anillo
tricuspideo, tomando la vista apical cuatro
cdmaras y midiendo por medio de doppler
tisular el volumen colocado en la cara lateral
del anillo tricuspideo como el pico de la onda
S. Se tomd como punto de corte 9.5 cm/se-
gundo. Una velocidad menor se correlaciona
con FEVD <40% vy se considerd disfuncién
ventricular derecha.

Evaluacién de datos de cardiopatia pulmonar,
como dilatacién e hipertrofia del ventriculo
derecho, dilatacion de la auricula derecha,
dilatacién de la arteria pulmonar, insuficiencia
tricuspidea, derrame pericardico y movimiento
septal paraddjico, con o sin dafio de la funcion
ventricular izquierda.

El indice de Desempeiio Miocardico (TEl) es
una expresion de la funcién global miocérdica;
es un calculo que incluye pardmetros sist6licos
y diastélicos, del ventriculo izquierdo y del de-
recho; incluye tiempo de eyeccion (TE), tiempo
de contraccién isovolumétrica (TCIV) y tiempo
de relajacién isovolumétrica (TRIV), mediante
la férmula TEI = (TCIV+TRIV)/TE, con valor nor-
mal de 0.39 + 0.05; valores mayores a éstos se
asocian con disfuncion sistélica.

Los datos obtenidos se analizaron con el pro-
grama SPSS; se obtuvo la media, el limite e
intervalo de confianza en las variables cuantita-
tivas, asi como los porcentajes en las variables
cualitativas.
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RESULTADOS

Participaron en el estudio 26 pacientes y no se
excluyé a ninguno; de ellos, 10 pacientes fue-
ron del género masculino, con media de edad
de 35.7 + 13.7 afos, media del periodo entre
el diagnéstico de inmunodeficiencia comin
variable y la realizacion del ecocardiograma de
89 meses, debido a un intervalo amplio de 6 a
360 meses. Entre los antecedentes personales
patolégicos importantes se encontré tabaquismo,
reportado en 8 de 26 pacientes; exposicion a
biomasa en 2 sujetos y nefropatia en 7 pacientes;
ademds de antecedentes de procesos infecciosos
en las vias respiratorias y el tubo gastrointestinal
(Cuadros 1y 2) en 26 y 12 pacientes, respec-
tivamente; asi como bronquiectasias y fibrosis
pulmonar como hallazgos en la tomografia de
alta resolucion, en 20 y 3 pacientes, respecti-
vamente.

Entre las alteraciones funcionales encontradas en
las cavidades cardiacas izquierdas, 17 pacientes
tenfan insuficiencia mitral y sélo 2 sujetos tenian
insuficiencia adrtica; no se encontré ninguna al-

Cuadro 1. Caracteristicas demogréficas de la poblacién de
pacientes con inmunodeficiencia comdn variable

Variable Media =  Intervalo IC
desviacion
estandar
Edad (anos) 35.7+13.7 17-67 30-41
Peso (kg) 58.7+12.9 39-83 53-63
Talla (m) 1.59 +0.1 1.38-1.80 1.54-1.64
metros
Tiempo de diag- 89.9 6-360 53-126

néstico previo al
estudio (meses)

Nidm. de pacientes

Masculino 10
Género remenino 16
Tabaquismo 8
Exposicion a biomasa 2
Nefropatia 7
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Cuadro 2. Infecciones y comorbilidades en pacientes con
inmunodeficiencia comun variable

Infecciones y comorbilidades Num. de pacientes

Vias respiratorias 26
Tubo gastrointestinal 12
Bronquiectasias 20
Fibrosis 3

teracion estructural en el ventriculo ni la auricula
izquierdos (Cuadro 3).

Respecto de las alteraciones estructurales de las
cavidades derechas, 8 de 26 pacientes tenian
crecimiento de las cavidades derechas y en 5
sujetos se encontrd el tabique interauricular
delgado e hipermévil. Se encontré mayor inci-
dencia de alteraciones funcionales: 24 pacientes
tenian insuficiencia tricuspidea, y de éstos, en
21 sujetos fue leve y s6lo en 3 fue moderada.
De los 26 pacientes, 12 tuvieron insuficiencia
de la vélvula pulmonar; ocho sujetos tuvieron
hipertension arterial pulmonar; de ellos, en seis
fue leve (un paciente con fibrosis pulmonar y
cinco pacientes con bronquiectasias), y en dos,
moderada (en dos de tres pacientes con fibrosis
pulmonar); y cuatro pacientes tuvieron presion
sistélica de la arteria pulmonar con valores li-
mites altos (Cuadro 4).

Cuadro 3. Alteraciones ecocardiogréficas en las cavidades
izquierdas

Variable Media + desviacion IC
estandar

FEVI 64.8+7.3 60.8-67.9

TEI 0.59 + 0.21 0.51-0.61

Masa VI 68.24 + 14.30 61.09-74.84
Nam. de pacientes

Insuficiencia aértica 2

Insuficiencia mitral 17

FEVI: fraccion de expulsion del ventriculo izquierdo; TEI:
indice de desempefio miocardico; Masa VI: masa indexada
del ventriculo izquierdo.
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Cuadro 4. Alteraciones ecocardiograficas en las cavidades derechas

Variable Media + desviacion estandar IC
Funcién ventricular derecha 20.71 £2.34 19.7-21.7
TEIVD 0.53 £0.14 0.47-0.59
PSAP 36.4 + 8.1 29.8-36.7
Velocidad de onda S 18.84 + 32 4.9-32.7
Nam. de pacientes

Cavidades dilatadas 8

Insuficiencia tricuspidea leve 21

Insuficiencia tricuspidea moderada 3

Insuficiencia tricuspidea total 24

Insuficiencia pulmonar 12

Hipertensién arterial pulmonar leve 6

Hipertension arterial pulmonar moderada 2

Hipertension arterial pulmonar total 8

Tabique interauricular delgado e hipermévil 5

PSAP limite 4

TEIVD: indice de desempeno miocdrdico del ventriculo derecho; PSAP: presion sistélica de la arteria pulmonar.

DISCUSION

Los pacientes con inmunodeficiencia comin
variable, ademas de las complicaciones infec-
ciosas, autoinmunitarias y linfoproliferativas,
también padecen comorbilidades cardiovascu-
lares estructurales y funcionales en las cavidades
izquierdas y derechas, con mayor incidencia
de las segundas. Se documenté la aparicién
de cambios degenerativos leves con esclerosis
valvulares, en consecuencia, con insuficien-
cias valvulares leves, comparado con el Gnico
reporte encontrado en la bibliografia acerca
de anormalidades ecocardiogréaficas en un
grupo heterogéneo de pacientes con inmu-
nodeficiencias primarias, que reporté como
principales hallazgos: crecimiento de las cavi-
dades derechas, hipertension arterial pulmonar e
insuficiencia tricuspidea y solamente en algunos
casos se asocié con bronquiectasias.

Se encontré que 8 de los 26 pacientes tenfan
hipertensién arterial pulmonar y todos tenian
bronquiectasias o fibrosis pulmonar; sin em-
bargo, otro nimero importante de pacientes
con presién sistélica de la arteria pulmonar

con limite normal alto, probablemente resulta-
ra con hipertensién arterial pulmonar a futuro,
debido a la alta prevalencia de bronquiectasias
(77%).

CONCLUSIONES

Los pacientes con inmunodeficiencia comin
variable, por lo general, tienen complicaciones
pulmonares asociadas con procesos infecciosos de
repeticion, con bronquiectasias, ademas de enfer-
medad pulmonar intersticial difusa, principalmente
fibrosis pulmonar, por lo que se esperaria una re-
percusion hemodinamica debido al incremento de
las resistencias vasculares en la arteria pulmonar,
con hipertension arterial pulmonar con severidad
variable, asociada con hipertrofia ventricular y
auricular derechas, y cardiopatia pulmonar. A pesar
de tener alta incidencia de bronquiectasias en estos
pacientes, algunos con fibrosis pulmonar, hay baja
incidencia de hipertensién arterial pulmonar, pero
un nimero importante de pacientes tiene presion
sistdlica de la arteria pulmonar con valor limite
alto, por lo que estos pacientes deben tener un
seguimiento anual, debido a que probablemente
padeceran hipertension arterial pulmonar a futuro.
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Ademads, tienen alta incidencia de insuficiencias
valvulares leves debido a cambios degenerativos
leves con esclerosis valvular, por lo que también
requieren vigilancia periédica.

Por ello, es importante continuar la evaluacion
de la funcién y estructura cardiaca en estos
pacientes y asi establecer si existe correlacién
entre las alteraciones pulmonares y la funcién
miocardica.
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