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HIPERTENSION PULMONAR EN LUPUS ERITEMATOSO SISTEMICO: ASOCIACIONES
CLINICAS Y SUPERVIVENCIA DE UNA COHORTE EVALUADA DURANTE SEIS ANOS.

ANTECEDENTES.

La hipertension pulmonar (HP) se define como un incremento en la presién arterial
pulmonar media (PAPm) > 25mmHg en reposo o PAP sistélica >30mmHg con el ejercicio,
presion arterial pulmonar en cuiia (PAPc), o presién telediastdlica del ventriculo izquierdo
<15 mmHg e incremento de las resistencias vasculares pulmonares (RVP) %34 La HP
puede ser idiopatica, hereditaria o asociada a otras enfermedades, tales como
enfermedades del tejido conectivo incluyendo al lupus eritematoso sistémico (LES); esta
ultima es categorizada en el grupo 1 de la organizacién mundial de la salud 351,

La HP en el lupus ha sido infravalorada, sin embargo es reconocida como una causa mayor
de mortalidad en algunas cohortes 4 La prevalencia de HP en LES es de 0.5-14%. Las
variaciones en la prevalencia estimada son atribuibles a las diferencias de la poblacién
estudiada y los criterios usados para el diagndstico. En cuanto a la prevalencia por género,
se ha descrito en algunos estudios que el 90% son mujeres, la edad al diagnéstico de la HP
entre 30 y 39 afios, y la duracién media del LES entre 3 y 9 afios [4.6]

Los sintomas de HP en lupus pueden ser sutiles o graves; pueden incluir disnea, fatiga y
alteracion de la tolerancia al esfuerzo. Estos sintomas no son especificos de HP y hay
muchas causas para las cuales un paciente con LES los manifieste: serositis, enfermedad
parenquimatosa o vascular pulmonar, enfermedad valvular, cardiomiopatia, enfermedad
coronaria o sindrome de pulmdn encogido. Por tal motivo, el diagndstico de HP debe ir
también encaminado a descartar otros diagndsticos diferenciales .7,

Hay varias causas potenciales de HP en LES. Por ejemplo la HP en LES se ha asociado con
enfermedad tromboembdlica recurrente especialmente en sindrome de anticuerpos
antifosfolipidico (SAAF) en un 10% o mds; otras causas de HP en LES son vasculitis

pulmonar y enfermedad intersticial pulmonar (<5%) @,

La HP en LES parece estar asociada a un componente genético-ambiental, presencia de
[4,6,7,8]

anticuerpos, vasculopatia, SAAF y sustancias producidas en el endotelio
La presencia de HP en LES se ha asociado a mal prondstico. La supervivencia de pacientes
con LES e HP no tratada tiene una supervivencia del 45% a 3 afios . Se ha reportado que
la supervivencia de HP en LES es pobre en comparacion con hipertensién arterial
pulmonar idiopatica (HPi), 17 versus 68% a 5 afos, respectivamente, y en comparacion



con pacientes controles con LES que no tiene HP. Un estudio encontrd que la
supervivencia de pacientes con LES y HP versus controles con LES sin HP fue de 86%
comparada con 90% a los 5 afios y 68% comparada con 83% a 10 aiios. Entre los pacientes
vivos, hubo una reduccién de presion pulmonar media del 21% sobre el tiempo, debido a
agentes inmunosupresores, antimalaricos, diltiazem y warfarina. La hidroxicloroquina fue
el Unico tratamiento asociado a una reduccidn significativa en la PSAP en 8 pacientes 4,69
La terapia con dosis altas de esteroides combinada con vasodilatadores ha mostrado

mejoria de la HP en estudios pequenos con pacientes con LES f0],

De manera interesante, mas pacientes con HP y LES mueren de infecciones en
comparacion con pacientes con HPi, sugiriendo que estos pacientes son mads susceptibles
a infeccidn, sea debido a la enfermedad por si misma o a la terapia inmunosupresora
concurrente %9,

La HP como causa de mortalidad en LES se ha atribuido en el 11 al 15%, en paises como
Corea y con menor frecuencia en paises de Norteamérica. Se ha calculado que la
mortalidad de HP en LES es del 25 a 50% a 2 afos del diagndstico 14,69,

La identificacién de factores que predigan la supervivencia de pacientes con HP asociada
a LES es necesaria para optimizar el cuidado, monitoreo, intervencion terapéutica y
trasplante pulmonar.

JUSTIFICACION

El LES es la segunda causa de HP de origen autoinmune. El desarrollo de la HP en LES
parece estar influenciado por factores como la raza; también se han descrito asociaciones
clinicas como el género, edad, presencia de anticuerpos y tratamiento inmunosupresor o
inmunomodulador. Sin embargo, esto se encuentra descrito en poblaciones asiaticas o
caucasicas y es causa preponderante de morbimortalidad; asi, es importante saber cuales
son estas asociaciones y el prondstico de supervivencia en nuestra poblacién.

HIPOTESIS

La HP en pacientes con LES disminuye la supervivencia, por lo que determinar las
asociaciones clinicas entre estas dos enfermedades, puede dar informacién de los
pacientes que estan en riesgo de desarrollar HP.



OBIJETIVO.

El objetivo de nuestro estudio fue identificar las asociaciones clinicas entre lupus
eritematoso sistémico e HP y analizar la supervivencia a largo plazo en una cohorte de
pacientes mexicanos.

MATERIALES Y METODOS.

Estudio longitudinal de cohortes incluyendo pacientes con LES en seguimiento en nuestro
departamento de Reumatologia del Instituto Nacional de Cardiologia “Ignacio Chavez”.

Pacientes.

Este trabajo fue realizado de acuerdo a los principios de la declaracion de Helsinki. El

comité de ética local aprobd el protocolo y se obtuvo un consentimiento informado de
cada paciente. Se incluyeron 155 pacientes de nuestro departamento de Reumatologia
que cumplian los criterios del American College of Rheumatology (ACR) de acuerdo a la

actualizacion de 1997 de los criterios de 1982 para LES ™.

Descripcion de la cohorte original:

Todos los pacientes fueron revisados por un solo médico; sus expedientes clinicos,
examenes de laboratorio y radiograficos fueron evaluados para encontrar evidencia de
actividad de la enfermedad. Ningun paciente se considerd que tenia infeccion activa al
momento de la inclusién. Los datos demograficos fueron recolectados con las
caracteristicas clinicas presentes al momento de la visita o en los 10 dias que precedian.

Las manifestaciones clinicas fueron definidas como sigue: artritis, 2 articulaciones con
dolor e inflamacién o derrame confirmado a la exploracién fisica. Involucro renal,
proteinuria mayor a 0.5 g/dia o menos del 50% de filtracién glomerular, sedimento activo
urinario con mas de 5 eritrocitos o leucocitos en el campo de alto poder, cilindros
urinarios, o falla renal que requiriera dialisis. Involucro mucocutaneo, eritema malar,
alopecia difusa o en parches, ulceras orales o nasales, fotosensibilidad o rash discoide.
Involucro neuropsiquiatrico, convulsiones, psicosis (no asociada a corticoesteroides),
estado confusional agudo, migraia por LES, neuropatia craneal, alteracién cognitiva, o
mielitis transversa. Vasculitis, ulceracion, gangrena, infarto periungueal o hemorragias en
astilla. Serositis, derrame pleural o pericardico, confirmada por radiografia de térax o
ecocardiograma respectivamente. La actividad de la enfermedad fue evaluada por medio



del Systemic Lupus Erythematosus Disease Activity Index 2000 (SLEDAI-2K) 2 The
Systemic Lupus International Collaborating Clinics/American College of Rheumatology
(SLICC/ACR) Damage Index evalud el dafio organico acumulado *3!.

Otras variables como edad, sexo, duracién de la enfermedad, medicamentos actuales y
dosis de corticoesteroides, estatinas, inmunosupresores (ciclofosfamida, mofetil
micofenolato, ciclosporina A, tacrolimus, metotrexato, azatioprina, sulfasalazina 'y
leflunomida fueron incluidos), antimalaricos, asi como comorbilidades y otros
tratamientos fueron obtenidos al tiempo de la visita.

Recoleccidon de datos y variables.

Se obtuvieron de manera basal las variables clinicas, indices de actividad (SLEDAI-2K) y
dafio organico acumulado (SLICC/ACR), pruebas de laboratorios generales y especiales,
tales como nitrégeno ureico, creatinina, depuracidn de creatinina de 24 horas, proteinuria
de 24 horas, proteina C reactiva (PCR),velocidad de sedimentacién globular (VSG),
complemento (fraccién C3, C4 y CH50) y anticoagulante lUpico; perfil de anticuerpos
(anticuerpos antinucleares, antiDNA de doble cadena, anti Ro, anti La, anti Sm, anti RNP,
antiB2 glucoproteina | del isotipo I1gM e IgG, anticardiolipinas del isotipo IgM e I1gG ) y en
caso que se requiriera se tomaron anti SCL70 y anti centrémero.

El seguimiento clinico se hizo en intervalos de cada 3 meses.

La informacidn se recolectd a partir de la base de datos original. Las causas de muerte
fueron evaluadas del expediente clinico.

Se incluyeron 55 paciente y se dividieron en tres grupos de acuerdo a la clasificacion
arbitraria para estimar la presencia de HP de la ESC/ERS Guidelines (141 hasada en la
velocidad pico de la regurgitacién tricuspidea y la presidn pulmonar sistélica en reposo,
calculada por Doppler. El grupo 1 se clasific6 como HP improbable cuando tenian presién
sistolica de la arteria pulmonar (PSAP) <36 mmHg, sin variables ecocardiograficas
adicionales sugerentes de HP. El grupo 2 o HP posible, cuando tenian una PSAP entre 37 a
50 mmHg con o sin variables ecocardiograficas adicionales sugerentes de HP. Finalmente,
el grupo 3 o HP probable, cuando tenian una PSAP mayor a 50 mmHg con o sin variables
ecocardiograficas adicionales, sugerentes de HP.



Analisis estadistico.

Las variables discretas se describen mediante porcentajes o proporciones y el contraste de
hipdtesis se realizé mediante la prueba de Chi cuadrada para tendencias. Para las
variables continuas se usaron medianas con intervalo intercuartilar y el contraste se
realizé6 mediante prueba de Kruskal-Wallis con post-prueba de Dunn.

La asociacidn entre variables se calculé mediante el coeficiente de correlacidn (p) de
Spearman con intervalos de confianza al 95%. Para los andlisis de supervivencia se
trazaron curvas mediante el método de Kaplan-Meier y las diferencias fueron calculadas
mediante la prueba del logaritmo de rangos (log rank) para tendencias a una sola cola.
La significancia estadistica se fijé con un valor de p < 0.05. Todos los célculos se
procesaron en el paquete estadistico GraphPad Prism versidon 4.02 (GraphPad Inc, San
Diego CA, USA).

RESULTADOS.

Se incluyeron 55 pacientes que contaban con ecocardiograma y se les dio seguimiento
durante 6 afos (hasta junio de 2012). De acuerdo a la PSAP obtenida, se conformaron tres
grupos: HP improbable o grupo 1 (n=26, 96% femenino, edad 34.5, 24-46 aios); HP
posible o grupo 2 (n=16, 81% femenino, edad 49, 38-53 afios); HP probable o grupo 3
(n=13, 100% femenino, edad 41, 38-56 afios).

No hubo diferencias en las caracteristicas demograficas o seroldgicas entre los 3 grupos
(tabla 1y 2).

Tabla 1. Caracteristicas clinicas y demograficas. Las cifras estan en proporciéon o en mediana

(intervalo intercuartilar), segin corresponda.

Grupo 1 Grupo 2 Grupo 3
PSAP <36 mmHg PSAP 37-50 PSAP >50 mmHg
(n=26) mmHg (n=13)
(n=16)
Género femenino 25 13 13 Ns
Edad 34.5 (24-46) 49.5 (38-53) 41 (38-56) Ns
Duracién del LES 4.5 (2-7.5) 5 (4-10) 7 (4-15) Ns
CFM 1 2 1 Ns
AZA 8 2 3 Ns
MFM 2 2 1 Ns
MTX 5 1 3 Ns
HCQ 22 8 8 Ns




GC <10 mg/d 7 6 4 Ns
GC>10 mg/d 11 8 5 Ns
Anticoagulacion 9 8 7 Ns
HAS 9 6 5 Ns
DM2 1 2 1 Ns
SLEDAI 6 (2-12) 5 (4-12) 12 (8-14) Ns
SLICC/ACR 1(1-2) 3 (2-4) 3 (2-6) 0.0009
Renal 8 3 4 Ns
Neuroldgico 1 1 3 Ns
Vasculitis 3 1 3 Ns
Artritis 3 2 5 0.05
Mucocutaneo 8 4 4 Ns
Historia de TEP 8% 13% 46% 0.005
Sindrome de 5 4 2 Ns
Sjogren

Esclerosis 2 0 1 Ns
sistémica

Tabla 2. Analisis de laboratorio. Las cifras estan en proporcién o en mediana (intervalo

intercuartilar), seglin corresponda.

PSAP <36 mmHg PSAP 37-50 PSAP >50 mmHg
(n=26) mmHg (n=13)
(n=16)
PCR, mg/L 6.1 (2.4-8) 5.8 (1.1-15.3) 4.3 (1.1-10.4) Ns
VSG, mm/hr 27 (16.5-40) 26.5 (13-32.5) 22 (19-25) Ns
BUN, mg/dl 14.4 (11.2-19.1) 15.5 (10.3-24.2) 16.4 (12-43.3) Ns
Crea, mg/dl 0.97 (0.8-1) 0.98 (0.8-1.2) 1.09 (0.8-1.2) Ns
Proteinas en 171 (59-793) 232 (117-459) 137 (75-1161) Ns
orina 24 h, mg
Depuracion de 61 (43-76) 59.5 (37-78) 65.4 (33-82) Ns
creatinina,
ml/min
c3 90.3 (72-108) 77.6 (65-93) 79.9 (70-85) Ns
ca 15.5 (8.5-18.8) 15.4 (8.4-20.1) 12.4 (9.7-17.5) Ns
ANA + 26 16 13 Ns
Anti-dsDNA + 19 7 9 Ns
Anti-Sm + 7 5 5 Ns
Anti-Ro + 13 8 8 Ns
Anti-La + 3 3 3 Ns
Anti-RNP 12 8 6 Ns
Anti-centromero 0 1 1 Ns
+
Anti-Scl70 + 0 1 0 Ns
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AL + 4 1 2 Ns
Anti-b2gp1 IgG + 6 0 2 Ns
Anti-b2gp1 IgM + 7 0 3 Ns
aCL IgG + 12 12 6 Ns
aCL IgM + 9 8 3 Ns

Asociaciones clinicas de PSAP.
Afeccion orgdnica.

Se observé mayor dafio organico acumulado en los pacientes con HP segln el indice
SLICC/ACR de 1 (1-2) en el grupo de HP improbable, 3 (1.7-4) en el grupos de HP posible y
3 (2-6) de HP probable, estadisticamente significativa, con una p=0.0009; presentaron
artritis activa en 12% (grupo 1), 13% (grupo 2) y 38% (grupo 3), con una p=0.05; y tenian
antecedente de tromboembolia pulmonar en 8% (grupo 1), 13% (grupo 2) y 46% (grupo 3),
con un valor de p=0.005.

Caracteristicas ecocardiogrdficas.

Los hallazgos ecocardiograficos (tabla 3) fueron: el grosor del septum de 9 mm (9-10) en el
grupo 1, 10.5 mm (9-12) en el grupo 2 y 10 mm (9-12) en el grupo 3, con una p=0.04; el
didmetro diastélico del VD fue de 27.5 (27-30.2), 37 (35.5-39) y 41 mm (35.5-45.7,;
P=0.004), respectivamente; ambos pardmetros con diferencias entre los 3 grupos. No
hubo diferencia significativa para el TRIVI, movimiento septal paraddjico y la fraccién de
expulsion del ventriculo izquierdo (FEVI).

Tabla 3. Caracteristicas ecocardiograficas. Las cifras estan en proporcién o en mediana (intervalo

intercuartilar), segin corresponda.

PSAP <36 PSAP 37-50 mmHg PSAP >50

mmHg (n=16) mmHg

(n=26) (n=13)
TRIVI 90 (80-100) 80 (75-100) 103 (87-112) Ns
Movimiento paraddjico 4 1 2 Ns
Septum, grosor 9 (9-10) 10.5(9-12) 10 (9-12) 0.04
FEVI 63 (60-66) 60 (59-67) 60 (55-65) Ns
DD VD 27.5(27-30) 37 (35.5-39) 41 (35.5-46) 0.004
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Correlacion de PSAP y variables.

La PSAP mostré correlacién directa con la edad (p 0.29), tiempo de evolucidn del LES (p

0.32), creatinina sérica (p 0.26), SLEDAI-2K (p 0.26), SLICC/ACR (p 0.55), didametro de Al (p

0.45), grosor del septum (p 0.33) y didmetro diastdlico del VD (p 0.71); y mostré

correlacion inversa con el complemento C3 (p -0.25) y CH50% (p -0.25), como se muestra

en la tabla 4.

Tabla 4. Anadlisis de correlacion (indice p de Spearman) entre la PSAP y diferentes variables, en la

cohorte total incluyendo los 55 pacientes con lupus.

Calculos realizados a una sola cola. *P<0.05; **P<0.01; ***P<0.001.

p de Spearman

Edad

0.29 (0.01 a 0.52)*

Evolucidon LES

0.32 (0.06 a 0.55)**

PCR -0.01 (-0.2 a2 0.2)
VSG -0.1(-0.38 2 0.16)
BUN 0.21(-0.05 a 0.46)

Creatinina sérica

0.26 (-0.008 a 0.5)*

Proteinas orina 24 h

0.12 (-0.15 a 0.38)

Depuracion creatinina

-0.19 (-0.44 a 0.09)

c3 -0.25 (-0.49 a 0.01)*
ca -0.07 (-0.34 2 0.2)
SLEDAI 0.26 (-0.008 a 0.5)*
sLIcC 0.55 (0.33 2 0.71)***
TRIVI 0.2 (-0.17 a 0.53)
Diametro Al 0.45(0.18 a 0.66)***
FEVI -0.04 (-0.33 2 0.25)

Septum, grosor

0.33(0.04a0.57)*

DD VD

0.71(0.37 2 0.88)***
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Causas de HP.

Se determinaron las causas de HP en los pacientes del grupo 2 y 3 (PSAP 237 mmHg), las
cuales fueron: enfermedad del tejido conjuntivo en un 32%, enfermedad cardiaca
intrinseca en un 26%, tromboembolismo pulmonar en el 26% y enfermedad pulmonar en
el 16% (tabla 5).

Tabla 5. Causas de hipertension pulmonar en pacientes con lupus y PSAP 237 mmHg.

Causa %*
Enfermedad del tejido conjuntivo 32
Enfermedad cardiaca intrinseca 26
Tromboembolismo pulmonar comprobado 26
Enfermedad pulmonar 16

*En algunos pacientes se encontré mas de una causa para la HP.

Supervivencia.

Se calcularon las tasas de supervivencia de los 3 grupos. La supervivencia al primer afio:
92% para HP improbable, 94% para HP posible y 90% para HP probable. A los 3 afios: 92%
para el grupo 1, 89% para el grupo 2 y 77% para el grupo 3. A los 6 afios: 88%, 87% y 68%,
respectivamente. No hubo diferencias en cuanto a supervivencia entre el grupo 1y 2
(PSAP <50mmHg) al afio, 3 y 6 afios de seguimiento, sin embargo la supervivencia
disminuyd en el grupo 3 (PSAP >50mmHg) a largo plazo (Grafica 3).
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Grafica 3. Supervivencia al afio 1, 3 y 6 de seguimiento.
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DISCUSION.

La HP en LES es una causa significativa de mortalidad. Los pacientes con LES pueden
presentar HP al momento del diagndstico o desarrollarlo en el transcurso de la

enfermedad ® 7).

La HP en LES parece estar asociada a un componente genético-ambiental, ya que es mas
frecuente en Asia que en Norteamérica. Un estudio realizado en China estimo que 11% de
sus 84 pacientes tenian PSAP por ecocardiograma. En Canadad, 14% de los pacientes con
LES tuvieron ecocardiograma anormal, pero ninguno confirmacion con cateterizacion
cardiaca. En nuestros pacientes se encontrd que de 55 pacientes, 29 (52.7%)
presentaron alteracion de la PSAP. Refuerza el hecho de que, de todos los estudios de HP
en LES, en ninguno hay confirmacion por cateterismo y la relevancia de esta limitacion.

La edad de inicio de la HP se ha descrito en un promedio de 33 afnos y una duracidon media
de LES entre 3 y 9 afos. La HP en LES se ha asociado al género femenino, serositis,
fenédmeno de Raynaud, enfermedad renal, vasculitis cutanea, factor reumatoide, anti RNP,
anticuerpos anticardiolipinas, anticuerpos anti células endoteliales, niveles de ET 1
elevadas y elevacién de reactantes de fase aguda como la PCR, mientras que la MCP 1 se
ha descrito que tiene un papel importante en la fisiopatologia de la HPi, y se encuentra en
niveles séricos altos en este grupo de pacientes [1,4,6,15,19,20] | 3 asociacion de HP en LES y
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actividad de la enfermedad es controversial *

En nuestro grupo de pacientes la edad

promedio de presentacion de la HP oscil6 entre 41 a 49.5 afios y tenian historia de LES de
5a 7 afios como media. No hubo correlacion con la PCR, presencia de anticuerpos, pero si
una correlacién positiva con el SLEDAI 2K, con el dafio acumulado por SLICC ACR y un alto
porcentaje tenia antecedente de tromboembolismo pulmonar. Hubo una tendencia en un

mayor numero de pacientes con PSAP >50mmHg, de presentar artritis (p 0.05).

Las causas potenciales de HP en LES son TEP, SAAF, vasculitis o enfermedad intersticial
pulmonar; algunas de estas causas se encontraron en nuestra poblacion estudiada, en las
cuales la causa principal de HP fue por enfermedad de tejido conjuntivo, seguida de
enfermedades cardiacas, TEP y enfermedad pulmonar, sin embargo hubo varios pacientes
con causas mixtas de la misma.

Una revision publicada recientemente mostrd que tres cohortes encontraron que una
PSAP elevada fue asociada con mal prondstico, en especial en pacientes no tratados, con
RVSP >80 mmHg y al compararlos con pacientes con LES sin HP o con pacientes con HPi;
pero mejor prondstico a 3 afios que pacientes con esclerosis sistémica [4.6,9,17, 18] | g
factores que han sido asociados con una menor supervivencia de pacientes con HAP y LES
son: PSAP >69mmHg, RSVP 91 mmHg, lesion plexiforme, embarazo, vasculitis pulmonar,
fendmeno de Raynaud, trombocitopenia, trombosis y la presencia de anticuerpos
anticardiolipina t6],

Un estudio en Corea de 43 pacientes con LES que habian fallecido, encontré que la HP fue
la tercer causa de muerte (15%); estos pacientes tenian HP (presién de 70-100mmHg) al
diagndstico con un intervalo corto hasta la muerte. El tiempo medio del diagndstico de
LES hasta la HP fue de 53.5 meses versus 2.5 meses del diagndstico de HP a la muerte
(p=0.01). También se ha reportado la reduccién de la PSAP con el uso de
inmunosupresores, inmunomoduladores, anticoagulantes o vasodilatadores [6,10,16,17] 'Epy
nuestra cohorte encontramos que la PSAP > 50 mmHg disminuyd la supervivencia de
manera significativa a largo plazo, pero no se encontré diferencias en cuanto al tipo de

medicamentos inmunosupresores en los 3 grupos.

La HP puede ser sospechada de acuerdo a hallazgos en la radiografia de térax,
electrocardiograma de 12 derivaciones, pero la prueba diagndstica de primera linea es el
ecocardiograma Doppler. Los cambios encontrados por ecocardiograma son hipertrofia
ventricular derecha, dilatacién, elevacién de la PSAP e insuficiencia valvular tricuspidea (2
201 | os hallazgos ecocardiograficos asociados de manera significativa a HP en nuestros
pacientes fueron aumento de grosor del septum y del diametro diastdlico del ventriculo
derecho.
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Se ha sugerido que el ecocardiograma para deteccion de HP se realicé anualmente en
pacientes asintomaticos con esclerosis sistémica y solo en la presencia de sintomas en
otras enfermedades del tejido conectivo = por lo que se debe hacer énfasis en el
interrogatorio acerca de sintomas de HP, para su abordaje diagndstico y terapéutico
inmediato.

Las deficiencias de nuestro estudio fueron: no se recolectaron datos clinicos como
fendmeno de Raynaud y falta de otros métodos diagndsticos como cateterismo cardiaco
derecho para demostrar la elevacion de PSAP encontrada por ecocardiograma.

CONCLUSIONES.

En conclusion, la hipertensidon pulmonar se presenta en pacientes lUpicos con mayor dafio
orgdnico acumulado e historia de tromboembolia pulmonar. Ademas la PSAP correlaciona
de manera directa con el tiempo de evolucidn de la enfermedad, el diametro de la
auricula izquierda y el didmetro diastdlico del ventriculo derecho. Los marcadores de
inflamacién como la PCR y la VSG, asi como el perfil de auto anticuerpos no son utiles para
el diagndstico de HP en LES.

La supervivencia en pacientes con HP >50 mm Hg se encontré disminuida a los 3 y 6 afos
de seguimiento en un 77 y 68%, respectivamente.
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