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Resumen

Las consecuencias negativas de la hipertension pulmonar estan bien establecidas, esta
enfermedad va creando progresivamente dafios en el organismo que se manifiestan de variadas
formas. Presentamos el caso de una paciente blanca, de 32 afios de edad y embarazo de 33,5
semanas con antecedentes patoldgicos personales de lupus eritematoso sistémico. Es preciso
destacar que el diagndstico de hipertension pulmonar relacionada con lupus eritematoso sistémico
puede, en la mayoria de las ocasiones, pasar desapercibido, debido a que la comunidad médica
esta mas documentada con las manifestaciones renales, reumatoldgicas y cutaneas del lupus. Por
su inusual evolucion y consecuencias clinicas llamativas consideramos el presente caso de una
importante relevancia.

Abstract

The negative consequences of pulmonary hypertension are well established. This illness causes a
progressive damage to the organism which is manifested in a variety of forms. The case of a 32-
year old female white patient with 33.5 weeks of pregnancy and personal pathological antecedents
of systemic lupus erythematosus is presented. It is worth noting that the diagnosis of pulmonary
hypertension linked to systemic lupus erythematosus may not be noticed in most of the cases due
to the fact that the medical community is more informed about the renal, rheumatologic and
cutaneous manifestations of lupus. This case has great relevance in view of it unusual evolution
and interesting clinical consequences.
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Introduccién

La hipertension pulmonar (HTP), definida como la elevacion de la presién media de la arteria
pulmonar (AP) por encima de 25 mmHg, en el contexto de un gasto cardiaco normal o
moderadamente reducido y una presion en cufia de la AP normal; es una rara, progresiva, y
potencial complicacién del lupus eritematoso sistémico (LES).

Hasta el afio 2006 se habian informado solo 110 casos en la literatura mundial de esta peligrosa
combinacion *. Articulos mas recientes 2 ofrecen una prevalencia que varia desde el 0.14 % hasta
5 % de los casos, lo que le ofrece una preponderancia a las féminas en casi el 80 % de los casos,
con un promedio de edad de alrededor de 30 a 33 afios segun todas las series revisadas”.

Varios mecanismos se han propuesto para explicar la incidencia de HTP en el LES como son: la
respuesta inflamatoria (vasculitis) y los trastornos de la coagulacién. Del mismo modo se ha
sefalado que la disfuncion endotelial presenta ademas, un papel rector en este contexto.
Tanaseanu et al °, han encontrado niveles elevados de el factor vascular de crecimiento endotelial,
la fosfolipasa A2, selectina P y lipoproteinas de baja densidad en pacientes afectados por LES
complicado con HTP. Igualmente se han detectado en este tipo de pacientes concentraciones
séricas significativamente superiores de anticuerpos antifosfolipidicos comparados con aquellos
afectados de LES sin HTP °. La aparicién en cantidades elevadas de los anteriores marcadores
constituye un poderoso agravante en el prondstico de estos pacientes con HTP y LES, donde la
mortalidad luego del diagndstico de HTP puede llegar hasta el 50 % a los dos afios ’; por lo que la
gravedad de la misma es una de las mayores determinantes del ominoso prondstico del paciente
con LES™*".

Estan bien establecidas las consecuencias negativas de la HTP, la cual progresivamente va
creando dafios en el organismo que se manifiestan de variadas formas.

En este articulo presentamos el caso de una paciente embarazada, con antecedentes de LES a la
.que le diagnosticamos una hipertension arterial pulmonar moderada.

Caso clinico

Paciente ACR de 32 afos de edad, femenina, de piel blanca, sin vinculo laboral, de procedencia
rural, con embarazo de 33,5 semanas y antecedentes patoldgicos personales de lupus eritematoso
sistémico e hipotiroidismo, ambos diagnosticados hace alrededor de 17 afios, que llevaba
tratamiento de forma estable con prednisona 20 mg/dia y levotiroxina 2 mg/dia. Es remitida del
Hospital Provincial Materno “Mariana Grajales” de Santa Clara para la realizacién de un
ecocardiograma luego de presentar un edema pulmonar agudo que estaba ya en periodo de
resolucion.

No referia antecedentes recientes de infeccion viral o fiebre, traumatismo alguno, exposicion
ocupacional, radiaciones, contactos con visitantes extranjeros o exposicion conocida al VIH o
cirugia reciente, y su vacunacion estaba actualizada. La historia familiar no mostré6 nada
significativo.

Su historia obstétrica revela dos gestaciones (incluyendo la actual), sin partos previos, y una
cesarea anterior sin complicaciones hace 7 afios. En la actualidad presenta 33,5 semanas de un
embarazo considerado de alto riesgo obstétrico por los APP referidos anteriormente, y la presencia
de anemia ferripriva en el primer trimestre del embarazo, que mejoré luego de la medicacién
especifica impuesta.

Segun refiere la paciente, después de un mes aproximadamente de la captacion del embarazo
comenzé a notar cansancio al caminar y “palpitaciones”, sintomas que se fueron incrementando
paulatinamente, y fueron siempre imputados a la gestacion “como causa frecuente de los mismos”.
Pasados exactamente 98 dias después de la captacion (31-12-2008), es remitida desde su Area de
Salud al Hospital Provincial “Antonio Luaces Iraola” en Ciego de Avila por cuadro clinico de franco
edema pulmonar agudo, el cual aparece de forma subita en la madrugada de ese dia. Se indica su
ingreso en la Unidad de Cuidados Intensivos (UCI) de ese centro asistencial, donde se le ofrece la
medicacion indicada y se logra estabilizar el cuadro clinico-hemodinamico. Es significativa la
presencia de hipocratismo digital y soplo sistélico 3/6 en region precordial media. Se le realizan
varios examenes complementarios en su estancia en la UCI que no demuestran afectacion fetal.
Un ecocardiograma de urgencia mostré dilatacion de cavidades derechas con reducida funcion



sistdlica del ventriculo izquierdo (VI). Ante todo lo anterior y para una mejor confirmacion
diagndstica y tratamiento, se decide su remision al Centro de Cuidados Especiales del Hospital
Materno de Santa Clara desde donde es transferida al Cardiocentro “Ernesto Che Guevara”, e
ingresa en el Centro Diagnoéstico Cardioldgico y de Cuidados Progresivos del Hospital Universitario
“Celestino Hernandez Robau”.

Se realizan varios examenes complementarios al ingreso (7-Enero-2009), solo se exponen los
hallazgos mas relevantes:

Rx de Térax (Fig. 1). Presencia de aumento de la silueta cardiaca sobre todo a expensas de
cavidades derechas. Reforzamiento de la trama pulmonar hiliar y rectificacion de la arteria
pulmonar.

Fig 1 Presencia de aumento de la silueta cardiaca sobre todo de las cavidades derechas.
Reforzamiento de la trama pulmonar hiliar. Rectificaciéon de la arteria pulmonar.

Ecocardiograma (Fig. 2). Dilatacion de cavidades derechas (Fig. 2A y 2B). Regurgitacion
tricuspidea de 9,34 cm? (fig. 2C). Gradiente de regurgitacion tricuspidea de 37,9 mmHg (Fig. 2D).
Ausencia de colapso de la vena cava inferior, la cual se presenta dilatada y ectasica (Fig. 3A).
Presion sistdlica estimada en tronco de la arterial pulmonar de 57,9 mmHg. Curva de flujo
pulmonar tipo Il con tiempo de aceleracién pulmonar de 72 ms (Fig. 3B). Se aprecia aneurisma del
septum interauricular hacia el atrio izquierdo (Al) (Fig. 3C) con paso del chorro de regurgitacion
hacia Al a través del agujero oval (Fig. 2C). Fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo de 50 %.
Fraccion de eyeccion del ventriculo derecho de 35-40 %.
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Fig 2A y B Dilatacion de cavidades derechas. C. Regurgitacion tricuspidea de 9,34 cm?. D.
Gradiente de regurgitacion tricuspidea de 37,9 mmHg.
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Fig 3A Ausencia de colapso de la vena cava inferior, la cual se presenta dilatada y ectasica. B.
Curva de flujo pulmonar tipo Il con tiempo de aceleracién pulmonar de 72 ms. C. Se aprecia
aneurisma del septum interauricular hacia el atrio izquierdo.



Electrocardiograma. (Fig 4). Presencia de hemibloqueo de rama derecha.
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Fig 4 Presencia de hemibloqueo de rama derecha.

Se concluye con la siguiente impresion diagnéstica: Hipertension arterial pulmonar moderada
descompensada, asociada a LES en paciente con 33,5 semanas de gestacion.

Tras una semana de hospitalizacion y con tratamiento cardiolégico adecuado (diuréticos de asa y
ahorradores de potasio, digital, heparinas fraccionadas), la paciente se encuentra estable desde los
puntos de vista clinico y hemodinamico. Luego de concluir la maduraciéon pulmonar fetal adecuada
se programo cesarea para las 35 semanas.

Comentario

Dentro de la actual clasificacion de HTP de la Organizaciéon Mundial de la Salud, las enfermedades
del colageno (EC) se ubican en el acapite de enfermedades asociadas a HTP, lo que quiere decir,
que esta condicion (HTP), ocurre con la suficiente frecuencia para ser considerada asociada, pero
no como un hallazgo o condicion necesaria de la enfermedad que la origind. Pero si es un hecho
que la enfermedad asociada conlleva al desarrollo de la elevacion crénica de la presion en la AP®.
En el caso clinico que nos ocupa existen varias particularidades que nos gustaria comentar y
expresan su relevancia: En primer lugar la combinacién de LES con HTP es poco frecuente, Eor lo
que es la esclerodermia la principal EC asociada a HTP hasta en el 25 % de los casos’®. Del
mismo modo, es necesario destacar que el diagnéstico de HTP relacionada con LES, puede en la
mayoria de las ocasiones pasar desapercibido, debido a que la comunidad médica esta mas
versada con las manifestaciones renales, reumatolégicas y cutaneas del LES, lo que hace que la
repercusion respiratoria de esta enfermedad, no sea tenida en cuenta; y refuerza lo anterior el
hecho de que de las cinco grandes formas clinicas de afectacion respiratoria del LES, sea la
vascular una de las mas inusuales®.



Nuestra paciente es un ejemplo preciso del desarrollo progresivo de la HTP asociada al LES, lo
que le permitié tener un embarazo anterior con parto por cesarea sin complicaciones. Al parecer
este segundo embarazo constituy6 el “detonante” del deterioro hemodinamico.

A pesar de que hubo algunos signos y sintomas que pudieron hacer pensar en la HTP, como el
cansancio progresivo y las “palpitaciones”, es frecuente que a veces cometamos el error de
atribuirselas al embarazo. Por tanto, su aparicion pudiera sugerirnos que sean tomadas en cuenta
otras posibilidades, o al menos descartarlas mediante adecuados examenes complementarios,
maxime cuando tenemos antecedentes personales que justifican este accionar.

Lo inadecuado seria esperar una descompensacion cardiovascular aguda para llegar al
diagndstico, como fue el caso. De otro modo, quizas desde el embarazo anterior ya pudieron existir
sighos de anormalidades cardiacas y evitar una segunda concepcion con todo el riesgo que este
conllevaria para la madre y el feto. Aunque debido al inusual curso de este caso, y no ha modo de
justificacion, se hace muy poco frecuente que el LES llegue a producir HTP sin que antes
aparezcan otras manifestaciones sistémicas, pero asi puede ocurrir desde el 0,5 % hasta el 1 % de
los casos™.

En resumen se trata de una paciente embarazada donde confluyen una serie de factores notables,
algunos excepcionales, que nos demuestran con gran intensidad la necesidad de nunca
subestimar enfermedades preexistentes ni sintomas que pudieran parecer dependientes del
embarazo como estado no mérbido, pero si pletérico de situaciones clinicas que muchas veces
estimamos como debidas a la gestacion per se, pero que pudieran ser los Unicos avisos para
salvar una vida.
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