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Describimos un caso de hipertensién pulmonar en
una paciente portadora de lupus eritematoso sistémico
(LES) con presencia de fenémeno de Raynaud e his-
toria familiar de LES en primer grado.

Hasta la actualidad se ha referido la hipertension
pulmonar en el seno del LES en escasas ocasiones. En
nuestro medio no hemos encontrado ningiin caso do-
cumentado en el que la afectacién de la arteria pul-
monar fuera la causa mayor de hipertensiéon pulmonar
en el LES.
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Pulmonary hypertension in systemic lupus
erythematosus

The authors describe a female patient with systemic
lupus erythematosus (SLE) and Raynaud phenomenon
and a familial history of first degree SLE who presen-
ted pulmonary hypertension. Only a few reports have
been documented of pulmonary hypertension in SLE.
To the authors knowledge no other case has been re-
ported in Spain in which involvement of the pulmo-
nary artery was the principal cause for pulmonary
hypertension in SLE.

Introduccion

La hipertensién pulmonar ha sido descrita en
raras ocasiones en pacientes con lupus eritema-
toso sistémico (LES)'®. Sin embargo, la afecta-
cién pulmonar es una manifestacién frecuente de
esta enfermedad, detectindose en aproximada-
mente el 50 % de los pacientes’. Se han descrito
miltiples tipos de afectacién pulmonar en el seno
del LES incluyendo hemorragias pulmonares, fi-
brosis intersticial difusa y lesiones de vasculitis
con hipertrofia de la media y fibrosis de la intima
en los vasos pulmonares®. La hipertensién pulmo-
nar, sin embargo, progresando a cor-pulmonale
ha sido descrita muy infrecuentemente en estos
enfermos®.

De los 70 pacientes portadores de LES estudia-
dos en nuestro servicio, solamente en uno la hi-
pertensiéon pulmonar fue detectada, sin que se
evidenciara ningin otro factor etiol6gico diferente
del LES para explicarla.

Observacion clinica

Mujer de 33 afios con historia de LES desde hace 8 aiios,
manifestado por alopecia, eritema facial, fotosensibilidad, fené-
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meno de Raynaud, poliartritis, pericarditis y glomerulonefritis
lipica tipo IIb de la OMS. Su hermana, asimismo, esta afectada
de LES. En los dltimos cuatro meses comienza con disnea de
esfuerzo, desarrollando dolor centrotordcico en las dltimas se-
manas. A su ingreso no recibia medicacién alguna.

La paciente tenfa un habito normal. No mostraba disnea de
reposo, tolerando el decubito. La TA era 120/70. Pulso perifé-
rico con 80 1/min. Tenia ligera ingurgitacion yugular. La aus-
cultacién cardiopulmonar mostraba la presencia de un pequeiio
roce pericardico, sin otros datos patolégicos. Existia una hepa-
tomegalia de dos traveses, blanda y dolorosa, sin presencia de
reflujo hepatoyugular. El resto del examen fisico fue normal.

El fenémeno LE era positivo. Presencia de anticuerpos anti-
nucleares a titulo 1/320, anti-DNA a titulo 1/20, C3:53 mg
%, C4:11 mg %, proactivador 17,4 mg %. No se detect6 la
existencia de anticoagulante circulante. El resto de los parame-
tros analiticos fueron normales o negativos. La radiografia de
térax mostré discreta cardiomegalia y arteria pulmonar derecha
prominente (arteria interlobar inferior derecha 20 mm de cali-
bre). En el ECG se observaron signos sugestivos de sobrecarga
ventricular derecha (fig. 1). Gasometria arterial: PO,: 79,1
mmHg, PCO,: 31,3 mmHG, pH 7,44, bicarbonato: 21,4 mEq/
l. La exploracién funcional respiratoria puso de manifiesto una
leve restriccién con difusion normal. (CV 2740 cc para un valor
tedrico de 3950 cc, que corresponde a un 69 %; VEMS 2192
cc para un valor teérico de 3325, que corresponde a un 66 %;
1. Tiffeneau 80 %; vol. reserva inspiratoria 438 cc; vol. reserva
espiratoria 822 cc; vol. corriente 1479 cc; DLCO 88 %).

El ecocardiograma en modo-M y bidimensional mostré un
ventriculo derecho hipertréfico y muy dilatado con respecto al
izquierdo (fig. 2), siendo este dltimo de pequefio tamano (did-
metro diastélico 35 mm) con excelente funcién contrictil y no
hipertrofico. Las védlvulas mitral, adrtica y tricispide eran nor-
males, asi como la auricula izquierda. La vdlvula pulmonar
mostraba signos inequivocos de hipertensién pulmonar: pen-
diente EF aplanada, melladura sistdlica y ausencia de onda «a».
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Asimismo se objetivé un derrame pericdrdico en cantidad mo-
derada. No se visualizaron defectos del tabique interventricular
ni interauricular. Se practicé cateterismo cardiaco que reveld
una hipertensién pulmonar severa con presion sistélica de 120
y diastélica de 50 mmHg. PAP media 70 mmHg. La presién en
el capilar pulmonar (PCP) fue de 4 mmHg. Las oximetrias no
mostraron saltos oximétricos de AD a VD ni a arteria pulmo-
nar. No se pudo pasar a través del tabique interauricular a auri-
cula izquierda ni existfa ductus permeable. La angiografia puso
de manifiesto un ventriculo derecho dilatado sin que existiera
paso de contraste a cavidades izquierdas y en la arteriografia
pulmonar selectiva derecha e izquierda no habia evidencia de
trombos. El drenaje venoso pulmonar era normal y el ven-
triculo izquierdo en la recirculacién presentaba una buena
funcién sistélica y era de tamafio normal. La gammagrafia pul-
monar con Tc 99 no mostré evidencia de enfermedad trom-
boembdlica.

Se instauré tratamiento con nifedipina y esteroides (1 mg/
kg/dia) realizindose ergometria dos meses después, desarro-
llando disnea a los tres minutos de iniciar la prueba. Dada la
estabilidad clinica de la paciente, y el riesgo que comporta la
prictica de un nuevo estudio hemodindmico, éste ha sido dife-
rido por el momento.

Discusion

La afectaciéon del parénquima pulmonar y los
vasos pulmonares no es un fenémeno infrecuente
en el seno del LES. Fayemi® describi6 la presen-
cia de lesiones agudas y crdnicas de diferente se-
veridad afectando a los vasos pulmonares en 8 de
20 autopsias de pacientes con LES. La hiperten-
sion pulmonar en cambio, ha sido descrita sola-
mente en raros casos'®. La presencia de inmu-
nocomplejos circulantes con depédsitos de in-
munoglobulinas y complemento en las arterias
pulmonares, ha sido sugerido como un posible
mecanismo patogénico en el desarrollo de la hi-
pertension pulmonar en el LES*,

El fendmeno de Raynaud se ha encontrado con
mayor frecuencia en pacientes con LES portado-
res de hipertension pulmonar, sin que su papel
patogénico se haya definido, precediendo en oca-
siones su exacerbacién al comienzo de los sinto-
mas de la hipertensién pulmonar!-9,

En el caso que presentamos, la paciente mos-
traba sintomas compatibles con hipertension pul-
monar, sugiriéndose el diagnéstico a partir de la
exploracién ecocardiografica y confirmandose
mediante cateterismo cardiaco. La hipertension
pulmonar era severa con presiones en el circulo
pulmonar a nivel sistémico y con dilatacién ven-
tricular derecha marcada.

Se descartaron otras etiologias de hipertension
pulmonar: valvulopatia mitral, cortocircuitos en
situacién de Eisenmenger, cor triatriado y drenaje
venoso anémalo. No habia evidencia de enferme-
dad tromboembdlica pulmonar y tampoco exis-
tian datos que sugirieran la presencia de afecta-
ciéon pulmonar distinta del LES. No se consider6
la realizacién de una biopsia pulmonar por los
riesgos que comporta en pacientes con hiperten-
si6n pulmonar severa'® asi como por las dudosas

200

Fig. 1. ECG de la paciente que muestra signos sugestivos de sobre=
carga en yentriculo derecho (VD): gR en VI, eje a + 120° y alteracio-
nes de la repolarizacién en precordiales derechas 'y cara inferior.

implicaciones terapéuticas. En cuanto a las esca-
sas alteraciones en el estudio funcional respirato-
rio, dificilmente se pueden implicar en la etiologia
de la hipertensién pulmonar. Ocasionalmente se
ha descrito disminucién en la DLCO en pacientes
con hipertensién pulmonar primaria''.

Fig.. .2,
que se aprecia con claridad la marcada dilatacion del ventriculo dere-
cho con respecto al izquierdo asi como un derrame pericdrdico en can-
tidad moderada.

Ecocardiograma bidimensional en posicion 4-cimaras en el
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La infusién de vasodilatadores durante el cate-
terismo y la administracién posterior de corticoi-
des y vasodilatadores no ha conseguido resultados
francamente aceptables®'?,

La asociaciéon entre hipertensién arterial pul-
monar complicando el curso del LES vy la historia
familiar de LES en primer grado, en esta pa-
ciente, es un hecho que pudiera tener significado
en la etiopatogenia de la hipertensién pulmonar's.

Hasta la actualidad existen escasas publicacio-
nes en las que se haya descrito que la afectaciéon
de la arteria pulmonar fuera la causa mayor de
hipertensién pulmonar en el LES™. En nuestro
medio, que nosotros sepamos, este hecho no ha
sido reportado.
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