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RESUMEN

PREVALENCIA DE HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR EN PACIENTES
CON ESCLEROSIS SISTEMICA DETERMINADA MEDIANTE
ECOCARDIOGRAFIA TRANSTORACICA

Objetivo: Conocer la prevalencia de Hipertension Arterial Pulmonar en

pacientes con Esclerosis Sistémica

Material y Método: Se realiz6 un estudio observacional, prospectivo,
transversal y descriptivo que incluyd pacientes mayores de 18 afios, con
diagnéstico de Esclerosis Sistémica en seguimiento por la consulta externa de
Medicina Interna, para realizar Ecocardiografia Transtoracica y determinar la
presencia de Hipertension Arterial Pulmonar. Andlisis estadistico: estadistica
descriptiva.

Resultados: Se incluyeron 136 sujetos. La edad promedio fue de 51 = 13.7
afos. Siendo 125 (91.2%) mujeres y 12 hombres (8.7%); La variedad limitada
tuvo un total de 70 sujetos (51.09%) y la difusa 66 (48.17%). Se encontr6 HAP
en 59 sujetos (43.38%); de los cuales 23 (38.9%) presentaron la forma leve, 27
(45.7%) moderada y 9 (15.2%) severa. En la forma Difusa se encontré6 HAP en
22 sujetos (33.84%); 6 (27.2%) presentaron la forma leve, 13 (59.0%)
moderada y 3 (13.6%) severa. En la forma Limitada se encontr6 HAP en 36
sujetos (51.42%); 16 (44.4%) presentaron la forma leve, 14 (38,8%) moderada
y 6 (16.6%) severa.

Conclusiones: la prevalencia de HAP en ES fue de 43%, que es mayor a la
reportada en la literatura, lo que indica la necesidad de implementar medidas

diagnosticas y terapéuticas oportunas para disminuir la mortalidad asociada.

Palabras clave: Esclerosis Sistémica, Hipertension Arterial Pulmonar,

Ecocardiografia Transtoracica.



ABSTRACT

PREVALENCE OF PULMONARY ARTERIAL HYPERTENSION IN PATIENTS
WITH SYSTEMIC SCLEROSIS DETERMINED BY TRANSTHORACIC
ECHOCARDIOGRAPHY

Objective: To determine the prevalence of pulmonary hypertension in patients
with Systemic Sclerosis.

Methods: We performed an observational, prospective, transversal and
descriptive study, that included patients 18 years or older with diagnosis of
Systemic Sclerosis in the outpatient follow-up of Internal Medicine or recruited
from hospitalization for Transthoracic Echocardiography and determinate the
presence of Pulmonary Hypertension. The data obtained was performed
through a descriptive statistical analysis with frequency distribution, mean +
standard deviation, median * interquartile range and mode according to the
measurement scale and type of distribution of study variables.

Results: 136 subjects were included. The mean age was 51 + 13.7 years.
Being 125 (91.2%) women and 12 men (8.7%), the Limited variety had a total of
70 subjects (51.09%) and Diffuse 66 (48.17%). PAH was found in 59 subjects
(43.38%), of whom 23 (38.9%) had the mild form, 27 (45.7%) moderate and 9
(15.2%) severe. In the Diffuse form was found PAH in 22 subjects (33.84%), 6
(27.2%) had the mild form, 13 (59.0%) moderate and 3 (13.6%) severe. In
Limited variety PAH was found in 36 subjects (51.42%), 16 (44.4%) had the

mild form, 14 (38.8%) moderate and six (16.6%) severe.

Conclusions: The prevalence of PAH in ES was 43.38% which is higher than
that reported in the literature, so that should be implemented diagnostic and

therapeutic measures to decrease the associated mortality.

Keywords: Systemic Sclerosis, Pulmonary Hypertension, Transthoracic
Echocardiography.



ANTECEDENTES

La Esclerosis Sistémica (ES), es una enfermedad autoinmunitaria e inflamatoria
del tejido conectivo que se distingue por depdsito de matriz extracelular, fibrosis
de la piel y de los mdultiples 6rganos, asi como alteraciones vasculares e
inmunologicas (1). La vasculopatia progresiva oclusiva incluye: crisis renal,
Ulceras digitales e hipertension arterial pulmonar (2). El propésito de este
trabajo de investigacion es determinar la afectacion pulmonar, como alteracion
de la vasculatura pulmonar, debido a que en estudios recientes el dafio
pulmonar es considerable y se ha visto que representa la principal causa de

mortalidad entre estos pacientes.

La prevalencia de la ES varia de acuerdo a la region estudiada, sin embargo
oscila de 4 a 472 casos por millon de habitantes. Predomina en el género
femenino con una relacion mujer:hombre 3:1. La edad de inicio de la
enfermedad se ubica en la cuarta y quinta décadas de la vida; con una
sobrevida aproximada de 11 afios al momento del diagndstico. La prevalencia
de la Hipertension Arterial Pulmonar (HAP) en ES ha sido estimada entre el 9%
y el 15%, condicionando insuficiencia del ventriculo derecho vy

consecutivamente deterioro en la calidad de vida y elevada mortalidad (3).

La ES se clasifica en Esclerosis Sistémica Difusa, Esclerosis Sistémica
Limitada y la variante Esclerosis Sistémica sin esclerodermia. En cuanto a las
manifestaciones pulmonares; la HAP en pacientes con ES se asocia a la
variedad limitada cutdnea cladsica y con la presencia de anticuerpos
anticentromero. Sin embargo también se ha observado en la forma cutanea

difusa asociada a la presencia de anticuerpos antifibrillarina (anti USRNP) (4).

Hipertension Arterial Pulmonar en Esclerosis Sistémica

La hipertension arterial pulmonar (HAP) es una complicacion tardia en la
enfermedad, una vez que ya se encuentra dafio en la vasculatura pulmonar,
parénquima y via aérea en general (5). Es la complicacibn mas frecuente en la
forma limitada de la enfermedad. Ocurre en 9 a 15 % de los casos de ES (6).

Existe una variacion en cuanto a la prevalencia de acuerdo al método utilizado



para su diagnostico; mediante cateterismo cardiaco se encuentra hasta en un
8%; mediante ecocardiografia transtoracica asciende a un 13%. Se define
como una presion arterial media de la arteria pulmonar 225 mmHg en reposo y
230 mmHg durante la actividad (7). Actualmente el diagnéstico de HAP ocurre
tarde en la ES, hasta el 81% de los pacientes se encuentran en clase lll o IV de
acuerdo a la NYHA al momento de la evaluacioén (8). Es esperado que la HAP y
la enfermedad pulmonar sin HAP tengan un impacto negativo en la calidad de
vida y sobrevida en los pacientes con ES. Por lo tanto es imperativo el
diagnéstico temprano de dichas complicaciones y el inicio de tratamiento para

modificar el prondstico.

Fisiopatologia de Hipertensidon Arterial Pulmonar en Esclerosis Sistémica

La elevacion de la presion sistolica de la arteria pulmonar, ocurre por la
alteracion en la regulacion entre vasconstrictores y vasodilatadores endogenos,
responsables del dafio y disfuncién endotelial. De manera simultanea en la
vasculatura hay un incremento en la produccién de potentes vasoconstrictores
como el tromboxano A2 y Endotelina 1, y una produccién reducida de
vasodilatadores como el oxido nitrico y prostaciclina. Esta disregulacion
condiciona elevacion del tono vascular y promueve la remodelacion de la pared
vascular, provocando incremento constante en la resistencia de la vasculatura
pulmonar (15%). La remodelacion vascular se extiende desde la capa muscular
hasta no muscular de las arterias, condicionando diferenciacion de los pericitos
y células intermedias en musculo liso bien diferenciado con la consiguiente
hipertrofia de la capa media y depdsito de matriz extracelular favoreciendo el
proceso de fibrosis y trombosis in situ. Todos estos factores condicionan
elevacion sistélica de la arteria pulmonar hasta llevar a la Insuficiencia cardiaca
derecha (9).

Manifestaciones de la Hipertensién Arterial Pulmonar

Clinicamente la HAP se identifica de manera tardia en el curso de la
esclerodermia con una evolucién rapida y fatal. Los sintomas iniciales son
inespecificos posteriormente hay una disminucion gradual de la capacidad
fisica con el ejercicio y aparicion de disnea de esfuerzo, hasta llegar a ser de

reposo. Sin embargo en los pacientes con ES hay otras patologias que



condicionan disnea tales como anemia y enfermedad intersticial pulmonar.
Otros sintomas incluyen dolor anginoso y sincope asi como datos de
insuficiencia cardiaca derecha: segundo ruido pulmonar desdoblado con
aumento del componente pulmonar, frémito palpable en el borde esternal
izquierdo y presion venosa yugular elevada, pulso venoso prominente, ascitis y

edema de miembros inferiores (10).

Clasificacion de la Hipertensién Arterial Pulmonar

Se han propuesto muchas clasificaciones para la HAP: en la dltima reunion
celebrada en el afio 2008 de la Asociacion Americana de Cardiologia se
consiguio definir la clasificacion: Grupo 1: Hipertensiébn Pulmonar en general;
Grupo 2: Hipertension Pulmonar asociada a patologia cardiaca; Grupo 3:
Hipertension pulmonar asociada a enfermedades del parénquima pulmonar;
Grupo 4: Hipertension Pulmonar Crénica Tromboembolica y Grupo 5:
Hipertensiéon Pulmonar con fisiopatologia desconocida. Las enfermedades de
tejido conectivo se ubican en el grupo 1. La mayoria de los estudios a nivel
internacional se centran en HAP en esclerosis sistémica. Sin embargo cabe
resaltar que la HAP no solamente se asocia a ES de manera primaria, es
importante determinar si la etiologia es primaria de la arteria pulmonar o
secundaria a fibrosis pulmonar, esta Ultima asociada mas a menudo con la
variedad difusa de la enfermedad, lo que conlleva a un reto diagnéstico, debido
a gque hasta en un 60% de los pacientes se determina HAP de manera tardia

cuando ya existe un compromiso mixto de la enfermedad (11).

La HAP se define como una Presion Media de la Arteria Pulmonar mayor a 25
mmHg en reposo 0 mayor a 30 mmHg en actividad. En cuanto a la severidad
se clasifica de acuerdo a la Organizaciéon Mundial de la Salud en: Leve 25 a 35
mmHg, moderada 36 a 50 mmHg y severa mas de 50 mmHg (12). Tomando
en cuenta la Velocidad de Flujo Tricuspideo se considera HAP si ésta se
encuentra entre 2.8 y 3.4 m/seg, que corresponde a una severidad moderada

de acuerdo a la OMS.



Diagndstico de Hipertension Arterial Pulmonar en Esclerosis Sistémica

Las guias internacionales y Europeas recomiendan una evaluacion sistematica
anual en los pacientes con ES mediante Ecocardiograma para la basqueda de
hipertension arterial pulmonar. Es necesario contar con un especialista que
proporcione detalles especificos acerca de la capacidad funcional, presién
media de la arteria pulmonar y cualquier dato que pudiera orientar HAP o
insuficiencia cardiaca derecha. El ecocardiograma cuenta con la ventaja de ser
un método no invasivo cuya sensibilidad es de 83% y especificidad de 96%.
Dentro de sus limitaciones se encuentra una sobreestimacion de presion
sistdlica de arteria pulmonar hasta en un 10% vy el ser operador dependiente
(13).

Entendiendo que la HAP es una enfermedad de la vasculatura pulmonar
condicionando por aumento en la resistencia, el método mas aceptado para la
deteccidn de esta resistencia es el cateterismo derecho. Dentro de sus ventajas
se encuentran: especificidad el 99%, diagnéstico diferencial para determinar
otra etiologia de HAP y determinacion de la severidad de disfuncion del
ventriculo derecho. En cuanto a sus desventajas se encuentra que al ser un
estudio invasivo, costoso que requiere medio de contraste con potenciales

efectos adversos y requerir un cardidlogo hemodinamista especializado (14).

La importancia para establecer el diagnéstico temprano de HAP se demuestra
desde hace mas de 10 afios en el Royal Free Hospital, al establecer un
diagndstico oportuno y mejorar la sobrevida hasta de 4 afios de los pacientes
con ES al instaurar un tratamiento desde el inicio de las complicaciones
pulmonares; especificamente con la introduccion de los antagonistas de los
receptores de endotelinas asociados con inhibidores de fosfodiesterasa. Asi
mismo, la identificacién de datos de alarma que requieran intervencion urgente
tales como: gradiente tricuspideo elevado, dilatacion de ventriculo derecho,

derrame pericardico y dilatacién de auricula derecha (15).



Tratamiento

Para el tratamiento especifico de la hipertension arterial pulmonar en el
contexto de un paciente con esclerosis sistémica solamente se han aprobado
tres analogos de prostaciclinas; dentro de los cuales se encuentran el lloprost,
Epoprostenol y Trepostenil, éstos medicamentos han mejorado la prueba de
caminata de seis minutos. El bosentan; un antagonista no selectivo del receptor
de endotelina 1 ha comprobado le mejoria en la tolerancia al ejercicio y mejoria
en los parametros hemodinamicas. Los inhibidores de la fosfodiesterasa como
el Sildenafii aumentan la tolerancia al ejercicio. Calcioantagonistas para
guienes respondieron a la prueba de vasorreactividad solamente. Sin embargo
hasta el momento ninguno de estos medicamentos es especifico para disminuir
la presion media de la arteria pulmonar, solamente han logrado la mejoria en
cuanto a las manifestaciones clinicas. Es necesario el diagnéstico oportuno
para implementar nuevas terapéuticas que modifiquen el prondstico de la
enfermedad (16).

Prondstico

De manera general la esclerosis sistémica limitada tiene mejor prondstico que
la variedad difusa. El grado de afectacion evoluciona en los 10 primeros afios
después del inicio de la enfermedad, con involucro a nivel de piel, fenbmeno de
Raynaud, Ulceras digitales, dafio esofagico y desarrollo de hipertension
pulmonar. De manera inicial se asociaba la mortalidad de estos pacientes por
complicaciones renales, sin embargo de 10 afos a la fecha se ha observado
que las manifestaciones pulmonares son la primera causa de mortalidad. El
prondstico de esta complicacion se considera sombrio ya que el promedio de
sobrevida a uno o dos afios en pacientes con HAP-ES en clase funcional 11—V
de la OMS sin tratamiento ha sido estimada alrededor del 40-55% (17).



MATERIAL Y METODO

Se llevo a cabo un estudio observacional, prospectivo, transversal, descriptivo y
abierto en el cual se incluyé a los pacientes con diagnostico de Esclerosis
Sistémica en seguimiento por el servicio de Medicina Interna del Hospital de
Especialidades CMN La Raza, que cumplieron los criterios de seleccion y
aceptaron participar en el estudio mediante la firma de la carta de
consentimiento informado. El criterio de inclusibn tomo en cuenta todos los
pacientes mayores de 18 afios de edad con diagnostico de Esclerosis
Sistémica que cumplieron los criterios de clasificacion del American College of
Rheumatology de 1980 (Anexo 1). Los criterios de no inclusién fueron:
pacientes que tuvieran asociada alguna otra patologia que condicione
Hipertension Arterial Pulmonar y los criterios de eliminacion fueron: pacientes
con Ecocardiograma no valorable, aquellos que no acudieron a realizacion de

ecocardiograma o que solicitaron salir del estudio.

Se obtuvieron datos de los pacientes por entrevista directa y del expediente
clinico; se cito a los pacientes para explicar el procedimiento, riesgo, beneficio
y propdésito del mismo; previa autorizacion se otorgd fecha para la realizacion
del estudio, en donde el Médico Cardidlogo Ecocardiografista mediante el
Ecocardiografo modelo Vivid 7, realiz6 las siguientes proyecciones: apical de 4
camaras, paraesternal transverso y paraesternal de eje corto, en modo doppler
continuo y color para la determinacion de la presion de la arterial pulmonar y la
velocidad de flujo tricuspideo para establecer el diagnéstico y severidad de la
Hipertension Pulmonar de acuerdo a la clasificacion de la Organizacion Mundial
de la Salud en: < 25 mmHg sin Hipertension Arterial Pulmonar; leve de 25 a 35

mmHg, moderada de 36 a 50 mmHg y severa > mayor a 50 mmHg.

Se plasmo la informacion en el formato de recoleccion de datos que incluyo:
edad, sexo, variedad de Esclerosis Sistémica, tiempo de diagnéstico de la
misma, Presién Arterial de la Pulmonar y velocidad de flujo tricuspideo (Anexo
2).



Con los datos obtenidos se realizo un analisis descriptivo con distribucion de
frecuencias, media + desviacion estandar, mediana + rango intercuartilica y
moda de acuerdo a la escala de medicion y tipo de distribucién de las variables
del estudio.
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RESULTADOS

Se identificaron un total de 156 pacientes que cumplian los criterios de
inclusién, de los cuales 137 sujetos contaban con informacién completa para
ser incluidos en el estudio y realizacion del ecocardiograma transtoracico,

solamente se elimind un sujeto por contar con mala ventana toracica.

La edad promedio de los pacientes fue de 51 + 13.7 afios (minimo de 18 y
maximo 79 aflos de edad). La mayor parte de los pacientes fue del sexo
femenino con 125 mujeres (91.2%) y 12 hombres (8.7%); la mediana en cuanto
al tiempo de diagndstico de la enfermedad fue de 6 afios (minimo de 1 afio y
méaximo de 32 afios). La variedad limitada tuvo un total de 70 sujetos (51.09%),
la variedad difusa 66 (48.17%) y solamente un caso de Esclerosis Sistémica sin
Esclerodermia (0.72%). Las caracteristicas demogréaficas se muestran en la
Tabla 1.

Tabla 1. Caracteristicas Demogréficas de los pacientes con ES

Edad Afios (Media +- DE) 51 +13.7
Mujeres N (%) 125 (91.2%)
Sexo Hombres N (%) 12 (8.7%)
Limitada 70 (51.0%)
Variedad Difusa 66 (48.1)
ES sin Esclerodermia 1 (0.72%)
Sieargr?gs?iio ES Mediana afios (+- RIC) 6 afios (1 — 32)

DE: desviacion estandar, ES: esclerosis sistémica, RIC: rango intercuatrtilico.

Se encontro Hipertension Arterial Pulmonar definida como Presidn de la Arteria
Pulmonar mayor a 25 mmHg en reposo en 59 sujetos (43.38%); de los cuales
23 (38.9%) presentaron la forma leve, 27 (45.7%) moderada y 9 (15.2%)
severa. En la forma Difusa de la enfermedad se encontr6 HAP en 22 sujetos
(33.84%); de los cuales 6 (27.2%) presentaron la forma leve, 13 (59.0%)
moderada y 3 (13.6%) severa. En la forma limitada se encontr6 HAP en 36
sujetos (51.42%); de los cuales 16 (44.4%) presentaron la forma leve, 14
(38,8%) moderada y 6 (16.6%) severa. (Tabla 2, Grafica 1).
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Tabla 2. Pacientes con ES y HAP de acuerdo a variedad y severidad

Difusa Limitada ES s/Escleroderma
N % N % N %
Total de pacientes 65 100 70 100 1 100
Sin HAP 43 66.15 34 48.57 0 0
Con HAP 22 33.84 36 51.42 1 100
Leve 6 27.27 16 44.44 1 100
Moderada 13 59.09 14 38.88 0 0
Severa 3 13.63 6 16.66 0 0
ES: Esclerosis Sistémica; HAP: Hipertension Arterial Pulmonar
80 O Total de
pacientes
70
— @ Sin HAP
60 1
50 3 O Con HAP
40 1+
30 +— OLeve
20
10 1 :l_|_ —F B Moderada
0 T
O Severa
DIFUSA LIMITADA

Grafica 1. Pacientes con ES y HAP de acuerdo a variedad y severidad

En cuanto al velocidad de flujo tricuspideo, se encontr6 de acuerdo a la
severidad; en la forma leve una media de 2.27 m/seg + 0.23 (minima 1.6 y
méaxima 2.9 m/seg); en la moderada una media de 2.46 m/seg + 0.39 (minima
1.9 y méxima 3.1 m/seg) y en la forma severa una media de 3.55 + 0.46 m/seg
(minima 2.9 y maxima 4.2 m/seg). Tabla 3.

Tabla 3. Velocidad de Flujo Tricusipdeo de acuerdo a severidad

Velocidad de Flujo Tricuspideo VFT m/seg

Severidad Media m/seg DE m/seg Rango m/seg
Leve 2.27 +0.23 1.6-29
Moderada 2.46 +0.39 1.9-3.1
Severa 3.55 +0.46 29-4.2

VFT: velocidad de flujo tricuspideo, DE: desviacion estandar
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DISCUSION

La esclerosis sistémica es una enfermedad cronica del tejido conectivo
caracterizada por el depdsito excesivo de matriz extracelular y fibrosis,
acompafado de alteraciones en la funcidn inmune y microvasculatura en
general. Para fines de este trabajo de investigacion, la afectacion pulmonar, ha
sido determinada como Hipertension Arterial Pulmonar, debido a que el dafio
pulmonar es considerable y representa la principal causa de mortalidad en
estos pacientes. La prevalencia de la Hipertension Arterial Pulmonar (HAP) en
ES a nivel internacional de acuerdo al American College of Cardiology en el 4to
simposium mundial del 2010 ha sido estimada entre el 9% y el 15%, lo cual
conduce a sobrecarga e insuficiencia del ventriculo derecho, que conlleva a

una disminucioén en cuanto a la calidad de vida y elevada mortalidad.

Nosotros realizamos el presente estudio para estimar la prevalencia de
Hipertension Arterial Pulmonar en nuestro medio y evaluar la severidad de la
misma en asociacion con la variedad de Esclerosis Sistémica y el tiempo de
evolucion de la misma; en donde encontramos que de una poblacion de estudio
de 135 pacientes se obtuvo una prevalencia general de HAP en 59 sujetos
(43.38%) independientemente de la variedad de ES; muy superior a lo
encontrado en literatura internacional ya referida. La variedad mas frecuente
fue la Limitada: 70 (51.09%) Vs Difusa 66 (48.17%) Vs Esclerosis Sistémica sin
Esclerodemia 1 (0.72%). Se encontraron mas casos de HAP en la variedad
Limitada: 36 (52.42%) que en la variedad Difusa; 22 (33.84%); lo cual
concuerda con lo reportado por American College of Rheumatology. ElI mayor
namero de casos de HAP severa se encontré en la variedad Limitada; 6 casos
(16.6%). En cuanto al tiempo de diagndstico de la enfermedad y su asociacion
con la presencia y severidad de HAP, no se encontré relacion entre las
variables como se habria esperado, es decir, que entre mayor tiempo de
evolucion de la enfermedad mayor grado de HAP, observando que hubo
sujetos con diagnostico reciente de Esclerosis Sistémica (menor de un afio)
con presencia de HAP; y sujetos con larga evolucién de la enfermedad (mas de
10 afios) sin la evidencia de la misma. De acuerdo a la severidad identificada

por la velocidad de flujo tricuspideo se observO que existe una mejor
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correlacion cuando la Presion del Arteria Pulmonar se acerca a los valores
correspondientes a HAP moderada y severa, no asi en los casos leves de la

enfermedad.

Si bien el objetivo primario de este estudio fue el determinar la prevalencia de
HAP en pacientes con ES, es necesario referir que no se toma en cuenta la
diferencia entre el aumento de la presién de la arteria pulmonar por dafio
directo a la vasculatura pulmonar derivada de la propia enfermedad y del
incremento de la presion arterial pulmonar secundaria a fibrosis pulmonar
también inducida por la misma. Por lo que se debe de tener en consideracion
para definir conducta terapéutica de manera ulterior; para ello nosotros
proponemos como un estudio secundario el definir a que grupo pertenecen

cada uno de los sujetos.

El encontrar una prevalencia de HAP en pacientes con ES en nuestro medio
tan alta puede deberse a varios factores: al tratarse de un hospital de tercer
nivel y referencia nacional, los pacientes son enviados de manera tardia
cuando la enfermedad ya se encuentra en una etapa mas avanzada; a los
pacientes con reciente diagnostico no se les realiza un protocolo de estudio
gue incluya la realizacion de estudio ecocardiografico de manera inicial y anual
de acuerdo a las guias internacionales de la Sociedad Europea de Cardiologia
(7); los pacientes en quienes no se encontr0 HAP de manera inicial son
contrarreferidos a Hospitales de segundo nivel de atencién perdiéndose dichos
registros y solo conservando en esta unidad los casos positivos para HAP. Por
lo tanto esto puede condicionar que los resultados obtenidos con una
prevalencia alta de HAP se deban realmente a un subregistro de casos de

pacientes con Esclerosis Sistémica sin HAP.
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CONCLUSIONES

La Esclerosis Sistémica afecta de manera generalizada 6rganos y sistemas con
gran impacto en la funcionalidad de los pacientes, especificamente la
Hipertension Arterial Pulmonar determina un deterioro no solo en la calidad de
vida sino se encuentra ya como la primera causa de mortalidad en los
pacientes con ES. El prondstico de esta complicacién se considera sombrio ya
que el promedio de sobrevida a uno o dos afios en pacientes con HAP-ES en
clase funcional 1lI-1V de la OMS sin tratamiento ha sido estimada alrededor del
40-55%. El haber encontrado una prevalencia general de HAP de 43.38% en
este grupo poblacional nos obliga a continuar buscando estrategias para una
vez establecido el diagndstico de Esclerosis Sistémica se determine mediante
ecocardiografia transtoracica la afectacién a la Arteria Pulmonar, por ser su
principal ventaja el ser un estudio no invasivo a diferencia del cateterismo y su
elevada sensibilidad y especificidad. Asi mismo el seguimiento anual para
poder implementar medidas terapéuticas pertinentes y asi disminuir la
mortalidad asociada y mejorar la calidad de vida al realizar estudios a

posteriori.
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ANEXOS

Anexo 1
Criterios Diagnosticos del American College of Rheumatology para Esclerosis

Sistémica

Criterio Mayor
» Esclerodermia proximal: Engrosamiento, retraccion e induracion
simétrica de la piel de los dedos y de la piel proximal a las articulaciones
metacarpofalangicas. Los cambios pueden afectar a toda la extremidad,
la cara, el cuello y el tronco.
Criterios Menores
» Esclerodactilia. Los cambios arriba indicados pero limitados a los dedos
de las manos.
» Cicatrices digitales o pérdida de sustancia de los pulpejos de los dedos:
areas deprimidas en las puntas de los dedos o pérdida de tejido en los
pulpejos, como resultado de isquemia.

» Fibrosis pulmonar basal bilateral

Se dice gque una persona tiene Esclerosis Sistémica si reine el criterio mayor 6

2 0 mas criterios menores.
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Formato para recoleccion de datos
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No

Nombre Y NSS

Edad
(afos)

Sexo
(F/IM)

Variedad
(Limitada o
Difusa)

Tiempo de
Diagndstico
(Meses)

PAP
(mmHg)

Velocidad
de flujo
tricuspideo
(m/s)
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