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RESUMEN



RESUMEN:

Estudiamos la hipertensidén arterial pulmonar (HAP) en pacientes -
con el sindrome antifosfolipido primario (SAFP), y comparamos los ha--
llazgos clinicos y paraclinicos con los de los pacientes que tenian -~
diagnéstico de hipertensién pulmonar primaria (HPP). Incluimos ocho pa
cientes con SAFP 5 mujeres y 3 hombres y ocho pacientes con HPP, 7 mu-
jeres y 1 hombre con edad media de 31.1 y 28.2 respectivamente.

En los pacientes con SAFP se encontraron mds frecuentemente los -
datos clinicos de trombosis venosas y/o arteriales, migrafia, livedo re
ticularis, abortos de repeticidn y Glceras en plernas.. ' En camblo el
fenédmenode Raynaud fué mds Erecuente en HPP., Anormalidades serolégicas
solo se encontraron en pacientes con SAFP, todos con anticuerpos anti-
cardiolipina positivos y tombocitopenia, 7 con V.D.R.L. falso positivo
y tiempo de tromboplastina parcial prolongados. Llas presiones arteria
les pulmonafes fueron similares en ambos grupos, media de 73 mmHg en -
SAFP y de 74 mmHg en HPP. En las pruebas de funcidn respiratoria solo
la presién arterial de 02 fué signifacativamente menor en los pacientes
con SAFP. La gamagrafla pulmonar perfusoria mostrd grandes defectos *
lobares—¥y/o segmentariosen todos los pacientes con SAFP enrcambio los
pacientes con HPP 4 pacientes sclo mostraron defectos de captacidn di-
fusos y en dos fueron normales. La HAP en SAFP es de igual magnitud
que en. la HPP, pero existen diferencias tanto clinicas como paraclini-
cas que nos ayudad d diferenciar esta Ultima de la HAP secundaria al -

SAFP.
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OBJETIVO. GENERAL:

Estudiar la hipertensidén arterial pulmonar (HAP) en
el sindrome antifosfolipido primario (SAFP), y determinar las dife-
rencias clinicas y paraclinica que existen entre los paclente con -

SAFP y los pacientes con hipertensidén pulmonar primaria (HPP).

OBJETIVOS PARTICULARES:

’ Conocer la presentacidén de la HAP en los pacientes

con SAFP.

Determinar las diferencias entre los pacientes con

SAFP y los pacientes con HPP en los siguientes pardmetros:

€linicos

Serolégicos
Gamagrdficos
Mecdntca pulmonar
Electrocardiogrificos
Ecocardiogrificos

Radioclégicos.
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INTRODUCCION



INTRODUCCION:

El sindrome antifosfolipido primario (SAFP) recientemen-
te descrito (1,2,3), se caracteriza por trombosis arteriales y/o ve-
nosas de la vasculatura sistémica, pérdidas fetales recurrentes, mi-
grafia, livedo reticularis y dlceras en piernas, aunado a la presen--~
cia en el suero de trombocitopenia, V.D.R.L. falso positivo y anti--

cuerpos anticardiolipina positivos (1,2,3).

La hipertensién pulmonar primaria (HPP) descrita por pri
mera vez en 1891 (4), se define como la hipertensién arterial pulmo-
nar (HAP) de causa desconocida (5). La hipertensién pulmonar puede
ser secundaria a diversas etiologias, como pueden ser las enfermeda-

des del tejido conectivo caracterizadas por afeccidén vascular (6).

En los pacientes con SAFP se han reportado casos aislades de HAP (1,2)

En nuestro Instituto hemos observado pacientes con HAP -
que en los momentos iniciales pueden catalogarse como HPP por no en-
contrar patologfa causal, pero al momento de estudiarlos encontramos
la presencia del anticuerpo anticardiolipina (ACl) y hemos podido de
limitar car&cteristicas diferentes entre los paciente con SAFP y los

pacientes con HPP.

El objetivo de nuestro estudio es determinar estas dife-

rencias entre ambas entidades.
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MATERIAL Y METODOS:

Se incluyeron 8 pacientes, 5 mujeres y 3 hombres con
edad media de 31.1 afios (rango 19 a 46 afios), con diagndstico de SAFP
(1) (tabla 1).

Tabla 1

PACIENTES CON SINDROME ANTIFOSFOLIPIDO PRIMARIO

- Pac Sexo Edad Clin ECG Rx Eco Catet PFR Gamag

1 F 20 - + + + + L+ +
2 M 28 + + + + + + +
3 F 19 + + + + - + +
4 M 27 + + + + - + +
5 M 46 + + + + - - +
6 F 45 + + + + + - +
7 F 38 + + + + + + +
8 F 26 + + + + - + +

El grupo control lo constituyen o paciente 7 muje-
res y 1 hombre con edad media de 28.2 (rango 11 a 42 afios}, con diag-
néstico de HPP (5), que acudieron a la consulta de reumatologia para -

su valoraclén (tabla 2).
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Tabla 2

PACLENTES CON HIPERTENSION PULMONAR PRIMARIA

Pac Sexo Edad Clin ECG Rx Eco Catet PFR Gamag

1 F 32 + + + + ¥ + +
2 M 3o + + + + + + +
3 F 29 + + + + + + -
&4 F 17 + + + + + + +
5 F 45 + + + + + + +
6 F 28 + + + + + + -
7 F 34 + + + + + + +
8 F 11 + + + + + + +

A todos nuestros pacientes se les investigd historia pasa-
da o presente de trombosis arterial y/o venosa, abortos de repeticiédn,

migrafia, livedo reticularis, fendémeno de Raynaud 'y tilceras en piernas.

A todos los pacientes se les determind biometria hemdtica -
con plaquetas, tiempo de tromboplastina parcial (TTP), V.D.R.L., fac-—
tor reumatoide (FR)} por prueba de Latex, anticuerpos antinucleares -—
(AAN) por inmunofluorescencia indirecta y anticuerpos anticardiolipi-

na tipo IgG por método de ELISA.
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A todos los pacientes se les realizd electrocardlograma, tele
de térax, y ecocardiograma. Los 8 pacientes con HPP tenfan cateteris !
mo cardiaco derecho, y solo a 3 pacientes con SAFP se les realiz0 est
ta manfobra. Pruebas funcionales respitatorias se realizaron en to--
dos los pacientes con HPP y en & pacientes con SAFP. Llos 8 pacientes
con SAFP y 6 paclentes con HPP tenfan gamagrama pulmonar ventilatorio

y perfusoric (tabla 1 y 2).
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RESULTADOS:

En los pacientes con SAFP se encontraron mids frecuentemente
los datos clinicos de trombosis venosas y/o arteriales, migriia, live-

do reticularis, abortos de repeticidén y ilceras en piernas (tabla 3).

En los pacientes con HPP solo uno presenté migrafia (pacien- |

t

te #3) y otro presentaba livedo reticularis (paciente #6). En cambio :
el fendémeno de Raynaud se encontré en 25% de los pacientes con HPP ——

(paciente 1 y 6) y en ninguno de SAFP (tabla 3).

Tabla 3
HALLAZGOS CLINICOS

Migrafia Livedo Raynaud  Trombosis Abortos Ulceras
SAFP  4/8 4/8 0/8 6/8 3/5 3/8
HEP 1/8 1/8 2/8 o/8 0/6 0/8

En ningin paciente con HPP se encontraron anormalidades se
rolégicas, mientras que en los pacientes con SAFP sf se encontraron —
yarias anormalidades: todos tenfan ACl IgC 5 desviaciones estandar por}
arriba de la media y trombocitopenia, 7 tenian V.D.R.L. falso positi-
vo y tiempo de tromboplastina parcial prolongados, en 3 pacientes se
encontraron AAN patrdén homogéneo a tftulos bajos‘y en dos pacientes -

FR positivo {(tabla 4)}.
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Tabla 4

HALLAZGOS SEROLOGICOS

ACL Ig6 AAN FR PLAQD>10®  V.D.R.L.+ TP
SAFP 8/8 3/8  2/8 8/8 7/8 7/8
HPP 0/8 o/8 o0/8 0/8 0/8 0/8

Las presiones arteriales pulmonares medidas por cateterismo
y/o ecocardiograma fueron similares en ambos grupos, siendo la media
de 73 mmHg en SAFP y de 74 mmHg en HPP (tabla 5)}. Asi mismo, en las
pruebas de funcidén respiratoria los valores de capacidad vital (CV),
volimen espiratorio forzado 1 (VEF 1) y presién arterial de C)2 (Pa -
C02) no mostraron diferencias significativas, solo la presiOn arterial
de }2 (Pa02 fué significativamente menor en los pacientes con SAFP, -

sugirendo probablemente mayor problema vascular para la difusidn de -

02 (tabla 5)

Tabla 5

- PRUEBAS FUNCIONALES CATETERISMO Y/O

RESPIRATORIAS ECOCARDIOGRAMA
GV% VEF1 Pa 02 - PaCO2 _presién arterial
% mmHg  mmHg pulmonar
SAFP 88.6 86.4 50.2 25.8 X 73 mmHg
HPP 93,7 87 66.6 28.2 R 74 mmHg
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La gamagraffa pulmonar ventilatoria de ambos grupos mos-
tré patrén normal, en cambio llama la atencidén que en la gamagra--
ffa pulmonar perfusoria se encontraron grandes defectos lobares y/o
segmentarios en todos los pacientes con SAFP (fig 1 v 2), a dife--
rencia de los hallazgos en los pacientes con HPP en donde 2 presen

taron gamagrama normal y 4 mostraron defectos de captacién difusos

(fig 3) (tabla 6).

Tabla 6
GAMAGRAFIA PULMONAR
PERFUSORIA
-Normal Defectos Defectos
difusos grandes
" SAFP 0/7 0/7 7/7
HPP 2/6 476 0/6

Los hallazgos electrocardiogrificos y radioldgicos en am
bos grupos fueron compatibles con hipertrofia de ventriculo dere--

cho y rectificacién de la pulmonar respectivamente.

Todos los pacientes con SAFP estaban bajo tratamiento con
Aspirina y anticoagulacidn. Los pacientes con HPP con defectos di-
fusos estaban con tratamiento anticoagulante y el resto con vasodi

latadores.

Dos pacientes con SAFP fueron sometidos a cirugia, se-les

realizé trombendarterectomia con resultados satisfactorios.
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(fig 1) Gamagrafia pulmonar perfusoria de un paciente

con SAFP, que demuestra defecto de perfusién

lobar.
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(f£ig 2) Gamagrafia pulmonar perfusoria de un paciente

con SAFP, que demuestra defecto de perfusidn

segmentario.
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(fig 3) Gamagrafia pulmonar perfusoria de un paciente
con HPP, que demuestra defectos de perfusidén

difusos en ambos pulmones.
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DISCUSION:

Nuestro estudio sugiere que la HAP que se presenta en el
SAFP es diferente a la HPP. Todos nuestros pacientes con SAFP lle
naban criterios diagndsticos para SAFP (1,2,3), y aunque 3 presen-~
taban AAN éstos eran a tftulos bajos y ninguno tenfa anti-ADNn ni
anti-~Sm, ni llenaban criterios de Lupus Eritematosoc Generalizado -

(LEG) (7).

La HPP se define como la hipertensién arterial pulmonar
de causa desconocida (5), y se ha clasificado morfoldgicamente en
3 patrones histopatolégicos (8), que incluyen arteriopatia pulmo—-
nar plexogénica, arteriopatla pulmonar trombética y arteriopatia -~

pulmonar veno-oclusiva.

Se ha descrito HAP en diferentes enfermedades coligeno -
vasculares (9,10,11,12), en estas, la variedad histolégica mis fre
cuéntemente encontrada es la plexogénica (5,13). En LEG estd bien
descrita la presencia de HAP (11,14), muchos de estos probablemente
asociados a la presencia de anticuerpes anticardiolipina, ya que el

60% de pacientes con LEG y HAP tlenen ACl positivo (15).

En el SAFP se han reportado caos aislados de HAP (1,2),
pero sin caracterizar la forma de presentacidén. Recientemente Lu-
chi y Col (16) reportaron una paciente con HPP variedad trombdtica
y plexogénica con SAFP, pero por definicién esta paciente no se —-
puede catalogar como HPP (5), sino mas bien como SAFP con HAP como
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en nuestros pacientes.

En los pacientes con HPP se ha hecho la diferencia entre
la variedad plexogénica con la variedad trombética por medio del =
gamagrama pulmonar perfusoric (17,18,19), para evitar métodos diag
nésticos mids invasivos que pueden poner en peligro la vida de los
pacientes como son la biopsia pulmonar y el cateterismo cardiaco
(17,19), encontrando un patrén normal en la variedad plexogénica y
un patrén difuso en el trombdtico. En nuestros pacientes con HPP
encontramos dos gamagramas perfusorios normales y 4 con defectos -
difusos, llama la atencién que en los pacilentes con SAFP todos te-
nfan grandes defectos lobares o segmentarios (fig 1 y 2), defectos

no descritos en HPP (17,18,19).

Clinicamente también esxisten diferencias en los dos gru
pos de pacientes, el fendémeno de Raynaud ya descrito en HPP (19,20,
21), solo se encontrd en los pacientes con HPP. El fendmeno de —-
Raynaud se observa en pacientes con SAF secundario a LEG y se con-
sidera un hallazgo relacionado a este dltimo (22}, ninguno de nues
tros pacientes con SAFP presentd el fendémeno de Raynaud. En cam--
bio, los datos clinicos de trombosis arteriales y/o venosa, migra-
fia, livedo reticularis, abortos recurrentes y dlceras en.piernas -
caracteristicos de SAFP (2,3,22,24), predominaron en este grupo de

pacientes (tabla 3).

Los AAN se han reportado desde un 2%% hasta en un 40% de

pacientes con HPP (5,19,23), nosotros solo los encontramos en 3 Pa
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cientes con SAFP con patrén homogéavco y a titulos bajos, pero en =
ninguno de estos se encontré anti-ADNn ni anti-Sm, tal como se ha

aceptado en este sindrome (25).

En relacién a las PFR el Unico pardmetro en donde se en—
contraron diferencias en ambos grupos fué en la Pa02, donde es me-
nor en los pacientes con SAFP que en los pacientes con HPP, refle-
jando quizd mayor obstruccién en el flujo vascular y en la difusién
de oxigeno en estos pacientes, el resto de los pardmetros de esta
prueba son normales en ambos grupos como lo reportado en la HPP —-

(5,8).

La magnitud de la HAP medida ya sea por cateterismo y/o
ecocardiograma en ambos grupos fué similar. No hubo diferencias
en los hallazfos electrocardiogrdficos, radiolégicos y ecocardio-—

grdficos en los dos grupos.
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CONCLUSIONES:

En el SAFP podemos encontrar HAP de igual magnitud que
en la HPP, y ésta hipertensidén pulmonar es secundaria a trombosis
que se revela en la gamagrafia pulmonar perfusoria con grandes de-
fectos lobares y/o segmentarios, pudiendo diferenciarse de los pa-
cientes con HPP en los cuales la gamagrafia es normal o con defec-

tos difusos.

En la PFR la Pa02 es menor en los pacientes con SAFP
e HAP probablemente por una mayor dificultad para la difusidén de -

oxigeno por una afeccidén mias grande de la vasculatura pulmonar.

El cuadro clinico de SAFP es orientador para hacer el
diagnéstico y debe buscarse intencionadamente en los pacientes con
HAP en los que no encontramos etiologfa clara de la hipertensién,
ademds de solicitar las pruebas de laboratoric que nos confirmen -

el diagndstico de SAFP.

Los pacientes que presentan grandes defectos en la
gamagrafiz pulmonar pueden ser susceptibles de tratamiento quirtr-

gico.
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