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Descripción de pacientes que por sus características clínicas, de diagnóstico, forma de presentación infrecuente, imágenes radiológicas 
o estudios histopatológicos demostrativos puedan resultar de interés para nuestros lectores. www.siicsalud.com/tit/casiic.php

Casos clínicos

Introducción
La hipertensión pulmonar (HTP) es una complicación grave 

que se presenta infrecuentemente en pacientes con lupus eri-
tematoso sistémico (LES) con una prevalencia del 3% al 4%;1,2 
suele ser una manifestación tardía de la enfermedad y se rela-
ciona con la gravedad de la enfermedad renal, el grado de ac-
tividad y la concentración de proteína C; su etiología puede ser 
multifactorial, incluyendo enfermedad pulmonar intersticial y 
tromboembolismo pulmonar,3 y se la reconoce como predic-
tor independiente de mortalidad.4 El fenómeno de Raynaud se 
presenta en el 75% de los pacientes que asocian la HTP con 
LES.5 Entre los anticuerpos relacionados con la presencia de 
HTP y LES se mencionan los antifosfolípidos, los anti-antíge-
nos nucleares extraíbles anti-Smith (anti-Sm) y los anti-La/SSB. 
Como tratamiento farmacológico se incluyen antagonistas de 
los canales de calcio, prostaciclinas, antagonistas de los re-
ceptores de la endotelina, inhibidores de la fosfodiesterasa, 
corticosteroides e inmunosupesores.6-11

Caso clínico
Paciente de sexo femenino, de 25 años de edad, con an-

tecedente de lupus eritematoso sistémico de un año de evo-
lución en tratamiento homeopático, cursando puerperio de 
un mes consultó por disnea clase funcional III, por lo que se 
internó. Se constató como dato edemas generalizados con 
predominio de miembros inferiores, derrame pleural derecho 
y ascitis; fenómeno de Raynaud negativo. Con diagnóstico 
de crisis lúpica se inició tratamiento con metilprednisolona  
1 g/día. Como datos de laboratorio relevantes se obtuvo  
TGO = 644 U/l, TGP = 235 U/l, fosfatasa alcalina = 419 UI/l, 
bilirrubina total de 2.3 mg% (directa de 1.5 mg%), tiempo 
de protrombina 29%, RIN = 2.35; albuminemia = 2.1 g%, 
proteinuria de 1 g en 24 horas; proteína C-reactiva = 48 mg/l 
(valor normal hasta 6 mg/l), anticuerpos antinucleares positivo 
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1/320 (moteado fino), anticuerpos anticitoplasmáticos posi-
tivo 1/640 (granular), anticuerpos anti-antígeno nuclear ex-
traíble Ro/SSA (anti-Ro/SSA) positivo, anticuerpo anti-LA/SSB 
positivo, anticuerpo anti-Sm positivo débil, anticuerpos anti-
centrómero negativo, anticuerpos anti-Scl 70 negativo, anti-
cuerpo anti-ADN nativo negativo, anticuerpos anticardiolipina 
IgG e IgM negativos, anticuerpos antimieloperoxidasa negati-
vos, anticuerpos antiproteasa negativos, anticuerpos antineu-
trófilos negativos. En la radiogafía de tórax se observa agran-
damiento de la arteria pulmonar (Figura 1).

Figura 1. Telerradiografía de tórax donde se observa el agrandamiento de la 
arteria pulmonar.

Figura 2. Tomografía axial computarizada de tórax: el diámetro de la arteria 
pulmonar es 42.13 mm.

www.dx.doi.org/10.21840/siic/153083
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En el ecocardiograma se observan dimensiones y función 
del ventrículo izquierdo normales, dilatación de cavidades de-
rechas, movimiento anormal del septum, signos de congestión 
venosa sistémica, presión sistólica de la arteria pulmonar de  
63 mm Hg. En la ecografía abdominal, moderada cantidad  
de líquido libre perihepático, periesplénico, interasas y fondo de 
saco de Douglas. La angiotomografía de tórax con protocolo 
para embolismo pulmonar descartó dicho diagnóstico e in-
formó tronco de la arteria pulmonar de 42.13 mm (Figura 2).

La paciente evolucionó favorablemente luego del trata-
miento con metilprednisolona 1 gramo por 5 días, continuan-
do con prednisona 60 mg/día, sildenafil 100 mg/día y diu-
réticos de asa. A los 23 días del ingreso se decidió efectuar 
cateterismo y prueba de óxido nítrico para definir la conducta 
definitiva; se constató presión media de la aurícula derecha 
de 21 mm Hg, presión del ventrículo derecho de 83 mm Hg, 
presión de fin de diástole de 18 mm Hg, presiones de la ar-
teria pulmonar de 83, 50 y 63 mm Hg de sistólica, diastólica 
y media, respectivamente, presión de oclusión pulmonar de  
6 mm Hg. Durante la administración de óxido nítrico la pa-
ciente presentó asistolia refractaria al tratamiento.

Discusión
Se define HTP cuando la presión de la arteria pulmonar 

es mayor de 25 mm Hg registrada por cateterismo cardíaco 
derecho y en reposo.12 La HTP puede presentarse en forma 
primaria o ser secundaria a otras afecciones, entre las cuales, 
en la actualidad, se consideran las enfermedades del coláge-
no como una causa importante de su manifestación, lo cual 
representa una de las principales causas de disnea de estos 
pacientes, y puede presentarse con afectación del intersticio 
pulmonar o sin ella. La evolución de la colagenopatía es la res-
ponsable del incremento de la HTP,13 e incide directamente en 
la morbimortalidad. Entre las colagenopatías, la que se asocia 
con mayor frecuencia con HTP es la esclerodermia; su relación 
con el lupus eritematoso sistémico es poco frecuente.13,14 En-
tre los mecanismos fisiopatológicos implicados en la patogé-
nesis de la HTP en las colagenopatías figuran vasoconstricción 
pulmonar hipóxica con remodelamiento vascular, obstrucción 
vascular, fibrosis perivascular, inflamación vascular, embolia 
pulmonar, disfunción endotelial, disfunción del músculo liso 
vascular; particularmente en la esclerodermia y el síndrome 
CREST (calcinosis, fenómeno de Raynaud, trastornos de la 
motilidad esofágica, esclerodactilia, telangiectasias) se han 
descrito procesos autoinmunitarios contra el endotelio e HTP 
pasiva debida a disfunción diastólica.

El LES se caracteriza por la presencia de autoanticuerpos 
contra antígenos nucleares, puede generar disfunción de 
cualquier órgano de la economía; respecto del aparato respi-
ratorio, puede afectar cualquiera de sus componentes y ma-
nifestarse como pleuritis, derrame pleural, neumonitis aguda, 
hemorragia pulmonar, enfermedad intersticial difusa, hipoxe-
mia reversible e HTP.15 Se han descrito factores distintivos de 
los pacientes con HTP y LES: el 75% presenta fenómeno de 
Raynaud, en comparación con el 25% al 40% que no lo tie-
nen, los anticuerpos antifosfolípidos se presentan hasta en el 
68% de los casos y también se menciona la presencia de los 
anti-Sm y anti-La/SSB.

La supervivencia de los pacientes con HTP sin tratamiento, 
de acuerdo con la clasificación funcional de la Organización 
Mundial de la Salud (Tabla 1) es de seis años para los que 
se encuentran en clase funcional (CF) I/II, 2.5 años para los 
de CF III y de seis meses para los de CF IV.16 Se han descri-
to factores predictivos de mala evolución en pacientes con 
HTP, entre ellos caben destacar la edad mayor de 60 años y el 
sexo masculino,17 el desplazamiento en sístole y el índice de 
desempeño miocárdico del ventrículo derecho;18-20 entre los 
parámetros hemodinámicos marcadores de mal pronóstico se 
citan el índice cardíaco, la saturación venosa mixta, la resisten-
cia vascular pulmonar y la presión en la aurícula derecha.16 La 

disfunción ventricular derecha con presión de fin de diástole 
mayor de 20 mm Hg se asocia con arritmias y muerte súbita;21 
una desaturación de oxígeno mayor del 10% en la prueba de 
marcha de seis minutos es índice de gravedad,22 mientras que 
los pacientes que en dicha prueba toleran caminar 330 metros 
o más tienen mayor supervivencia.23

En cuanto a los marcadores bioquímicos, los valores de 
propétido natriurético cerebral N-terminal (Nt-proBNP) por 
encma de 1400 pg/ml se asocian con mayor mortalidad.24 
El tratamiento de la HTP debe individualizarse según la clase 
funcional y su etiología; en los últimos años se ha producido 
un importante avance sobre los principales trastornos: la va-
soconstricción, el remodelamiento de la pared vascular y la 
trombosis. No se ha demostrado si la actividad física prolonga 
la supervivencia de estos pacientes;25,26 no obstante, se reco-
mienda entrenamiento especializado en pacientes con enfer-
medades cardiovasculares o respiratorias graves. La causa de 
la hipoxia en pacientes con HTP es debida a varios factores; 
no está demostrado que la oxigenoterapia crónica domiciliaria 
sea beneficiosa.

Se recomienda el uso de digoxina en casos de insuficiencia 
cardíaca y fibrilación auricular.27 Los diuréticos están indicados 
en pacientes con sobrecarga hídrica. Los anticoagulantes ora-
les se indican a aquellos pacientes con HTP tromboembólica 
crónica e HTP idiopática.28,29 Los bloqueantes cálcicos se usan 
en el tratamiento crónico en los pacientes que responden a 
la prueba aguda de vasorreactividad;30 los más utilizados son 
la nifedipina, el diltiazem y la amlodipina; sin embargo, el 
50% de los enfermos dejará de responder dentro del año de 
tratamiento.31 En cuanto a los prostanoides, el epoprostenol 
mejora los síntomas, la capacidad al ejercicio y los parámetros 
hemodinámicos; se administra mediante un catéter venoso 
central; el iloprost es un análogo de la prostaciclina y su admi-
nistración puede ser oral, intravenosa o en aerosol; el trepros-
tinil puede administrarse en forma inhalatoria, intravenosa o 
subcutánea. El bosentán actúa inhibiendo los receptores de 
endotelina y mejora la capacidad al ejercicio, la CF y las varia-
bles ecocardiográficas;32,33 el ambrisentán demostró mejorar 
la CF y hemodinámica.34 Los inhibidores de la fosfodiesterasa 
como el sildenafil y el tadalafilo mejoran la capacidad al ejer-
cicio y la CF.35,36 En cuanto al tratamiento con glucocorticoi-
des,  inmnosupresores o ambos, se han presentado series de 
pacientes en los que se han encontrado resultados favorables 
en individuos tratados con ciclofosfamida sola o asociada con 
glucocorticoides en estadios iniciales de HTP.37-39 En cuanto 
al tratamiento quirúrgico, la septostomía auricular consiste 
en realizar un cortocircuito de derecha a izquierda a nivel del 
foramen oval, con lo que se consigue disminuir la presión de 
la aurícula derecha, descomprimir el ventrículo derecho y au-

Clase Descripción

I
Pacientes con HTP que no presentan limitación de la actividad 
física normal; la actividad física normal no causa un aumento de 
la disnea, fatiga, dolor torácico o presíncope.

II

Pacientes con HTP que presentan una limitación leve de la activi-
dad física. No sienten malestar en reposo, pero la actividad física 
normal provoca el aumento de la disnea, fatiga, dolor torácico 
o presíncope.

III

Pacientes con HTP que presentan una notoria limitación de la 
actividad física. No sienten malestar en reposo, pero la mínima 
actividad física provoca un aumento de la disnea, cansancio, do-
lor torácico o presíncope.

IV

Pacientes con HTP incapaces de desarrollar cualquier actividad 
física y que pueden presentar signos de insuficiencia ventricular 
derecha en reposo. También la disnea y el cansancio pueden es-
tar presentes en reposo y los síntomas aumentan con la mínima 
actividad física.

Tabla 1. Clasificación del estado funcional de la NYHA/WHO de los pacientes 
con hipertensión pulmonar.
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Conclusiones
Se presenta el caso clínico debido a la baja frecuencia de 

hipertensión de la arteria pulmonar asociada con LES. La pa-
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Por otro lado, la paciente, portadora de HTP, cursó un em-
barazo sin tratamiento adecuado, cuando es conocida la alta 
mortalidad asociada (y contraindicada por algunos autores), 
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El autor pregunta
La presencia de hipertensión pulmonar en pacientes portadores de lupus eritematoso sistémico es 
infrecuente, y se la menciona como marcadora de progresión de la enfermedad y es considerada 
predictor independiente de mortalidad. Se han descrito anticuerpos presentes en esta asociación, 

como los anticuerpos antifosfolípidos, anti-La/SSB y los anti-Smith.

Con respecto al fenómeno de Raynaud en pacientes que presentan HTP asociada con LES, 
señale la afirmación correcta:

Es predictor independiente de mortalidad.

Es marcador de buen pronóstico.

Se presenta en un elevado porcentaje de estos pacientes.

No suele presentarse en estos pacientes.

Nunca produce úlceras de las zonas afectadas.

Corrobore su respuesta: www.siicsalud.com/dato/evaluaciones.php/153083
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Respecto al artículo

La asociación de hipertensión arterial pulmonar (HTP) con lupus eritematoso sistémico (LES) es infrecuente. 
Presentamos el caso de una paciente puérpera con diagnóstico de LES sin tratamiento convencional, a 

quien debido a un agravamiento de su enfermedad se le diagnosticó HTP clase III. La paciente presentaba 
como anticuerpos descritos en esta asociación anti-La/SSB y anti-SM, destacándose la ausencia de 
fenómeno de Raynaud descrita en un alto porcentaje de pacientes que presentan esta asociación.
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