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1.- INTRODUCCION 

EL LUPUS ERITEMATOSO GENERALIZADO ES UNA ENFERMEDAD 

INFLAMATORIA CRÓNICA DE ETIOLOG{A DESCONOCIDA CON MANIFESTA• 

CIONES MULTISIST~MICAS Y QUE AFECTA PREDOMINANTEMENTE A MU -

JERES EN EDAD REPRODUCTIVA, LA ENFERMEDAD SE CARACTERIZA POR 

LA PRESENCIA DE MÚLTIPLES AUTOANTICUERPOS QUE PARTICIPAN EN 

EL DARO TISULAR MEDIADO INMUNOLÓGICAMENTEo LAS MANIFESTACIO· 

NES PUEDEN SER MUSCULOESQUELETICAS, CUTÁNEAS, RENALES, NEURQ 

LÓGICAS, CARDIOPULMONARES, HEMATOLÓGICAS, ETC, 

EL TlRMlNO HLUPus« HA SIDO UTILIZADO P.ARA DESCRIBIR 

MÚLTIPLES ENFERMEDADES CON AFECCIÓN DERMATOLÓGICA, DERIVA OE 

EL lAT(N Y SIGNIFICA »LOBO", EN LA ANTJGUEDAD SE APLICABA A 

LAS ULCERACIONES ERITEMATOSAS EN LA CARA SIN IMPORTAR LA E"• 

T!OLOG(A(l), PROBABLEMENTE LA PRIMERA DESCR!PCION DEL LUPUS 

ERITEMATOSO GENERALIZADO COMO UNA ENTIDAD FUE LA DE KAPOS! 

EN 1872(2), EN LA QUE DIVIDIA A LA ENFERMEDAD EN AGUDA Y CR~ 
NICA, DESCRIBIENDO ADEMÁS QUE LA ENFERMEDAD POD(A GENERAL! • 

ZARSE Y SER FATAL(3), EL CONCEPTO DE LA FORMA SIST~MICA DE • 

LA ENFERMEDAD CON UN SUSTRATO DE VASCUL!TIS FUE PROPUESTO 

POR ÜSLER EN 1895, DESCRIBIENDO LA AFECCIÓN ARTICULAR, RENAL 

, PERICÁRDICA Y PLEURAL PRINCIPALMENTE; RECONOCIENDO TAMBllN 

LA ACTIVIDAD INTERMITENTE DEL PADECIMIENTO, LAS POSTERIORES 

DESCRIPCIONES DE MÚLTIPLES AUTORES REFERENTE A LAS ALTERACIQ 
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;_ NES DE ANATOMÍA PATOLÓGICA DESTACARON LA AFECCIÓN DE CARÁC-­

TER MULTIORGÁNICO EN ESTA ENFERMEDAD, AUN EN AUSENCIA DE LE­

SIONES CUTÁNEAS, LA DESCRIPCIÓN DEL FENÓMENO DE LA CELULA 

l,[, POR HoGRAVES EN 1948 SIGNIFICÓ UN IMPORTANTE AVANCE, AJ! 

MENTANDO EL INTER~S EN EL ESTUDIO DE LA PATOGENIA DE LA EN-­

FERMEDAD Y DEDUCl~NDOSE QUE EXISTÍAN ANTICUERPOS DIRIGIDOS 

CONTRA LOS ANTÍGENOS NUCLEARES; ASÍ MISMO PERMITIÓ UNA MAYOR 

SENSIBILIDAD Y ESPECIFICIDAD EN EL DIAGNÓSTICO DE LA ENFERM~ 

DAD, 

POSTERIORMENTE. EL USO DE LOS CORTICOESTEROIDES Y 

ANTIMALÁRICOS EN EL TRATAMIENTO DE LA ENFERMEDAD PERMITIÓ 

PROLONGAR LA VIDA DE LOS PACIENTES, EL DESCUBRIMIENTO DE LOS 

ANTICUERPOS ANTINUCLEARES MEDIANTE INMUNOFLUORESCENCIA INDI­

RECTA PERMITIÓ LA IDENTIFICACIÓN DE UNA AMPLIA VARIEDAD DE 

ANTICUERPOS V SU SIGNIFICADO CLÍNICO, EVOLUCIONANDO EL CON-­

CEPTO DEL LUPUS ERITEMATOSO GENERALIZADO (l[G) COMO ENFERME­

DAD MEDIADA POR COMPLEJOS INMUNES, ASf COMO LA COMPRENSIÓN 

DE LA IMPORTANCIA DEL COMPLEMENTO EN LA PRODUCCIÓN DEL DAAO 

TISULAR(4), 

REFERENTE A LA INCIDENCIA DEL LEG, SABEMOS QUE A-­

FECTA A INDIVIDUOS DE TODAS LAS RAZAS AUNQUE PARECE EXISTIR 

UNA MAYOR FRECUENCIA EN CIERTOS GRUPOS COMO LOS ORIENTALES, 
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MESTIZOS Y NEGROS, EN LOS ÚLTIMOS DECENIOS SE HA ENCONTRADO 

UN IMPORTANTE AUMENTO EN LA INCIDENCIA DE LA ENFERMEDAD, ES­

TIMÁNDOSE APROXIMADAMENTE 60 CASOS NUEVOS ANUALMENTE POR CA­

DA MILLÓN DE HABITANTES, CON UNA PREVALENCIA DE 500 ENFERMOS 

POR MILLÓN, Es POSIBLE QUE EL AUMENTO EN LA INCIDENCIA DE LA 

ENFERMEDAD EN BUENA PARTE SEA DEBIDO A LA MAYOR EFICACIA CLf 

NICA Y LABORATORIAL PARA EL DIAGNÓSTICO, LA FRECUENCIA DEL 

lEG ES CONSIDERABLEMENTE MAYOR EN LAS MUJERES EN EDAD REPRO­

DUCTIVA, EL RIESGO EN RELACIÓN AL VARÓN ES DE APROXIMADAMEN­

TE 9:1<5>. 

LA SOBRE V 1 DA DE 5 AROS ES DE MÁS DEL 80% PARA LAS 

RAZAS BLANCA, ORIENTAL Y MESTIZA, EN LA RAZA NEGRA LA SOBRE­

VIDA DE 5 AROS ES DE MÁS DEL 70%, 

ETIOPATOGENIA: LA ETIOLOG!A DEL lEG ES DESCONOCI-. 

DA, EXISTEN DIFERENTES FACTORES (AMBIENTALES, GEN~TICOS, HOft 

MONALES E INMUNOLÓGICOS) QUE OCASIONAN ALTERACIONES EN LA I~ 

MUNORREGULACIÓN INFLUYENDO EN LA EXPRESIÓN CLINICA DE LA EN­

FERMEDAD, 

A) FACTORES AMBIENTALES• LOS ESTUDIOS DE VIRUS SE 

HAN ENFOCADO RECIENTEMENTE A LOS RETROVIRUS TIPO C, ENCON -­

TRÁNDOSE ANTl'GENOS DE ESTOS VIRUS EN LOS LINFOCITOS DE SAN--
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GRE PERIF~RICA Y PARTICULAS SEMEJANTES A VIRUS C EN EL BAZO 

Y EN GLOM~RULOS DE ESTOS PACIENTES, AS! COMO ANTICUERPOS ES­

PECIFICOS EN EL TEJIDO RENAL, SIN EMBARGO, HASTA LA FECHA NO 

SE HAN AISLADO LOS VIRUS Y LOS ESTUDIOS DE ANTICUERPOS ANTl­

HTLV-1, HTLV-11 Y HTLV-111 HAN SIDO NEGATIVOS EN AUSENCIA 

DE LOS CUADROS RELACIONADOS A ELLOS DE MANERA DIRECTA; AUN--

QUE YA EXISTEN INFORMES RECIENTES DE ANTICUERPOS CONTRA VI-­

RUS DE INMUNODEFICIENCIA HUMANA CVIH) EN PACIENTES CON LEG, 

EN REALIDAD PARECE QUE SE TRATA DE FALSAS POSITIVAS AL CON-­

FRONTARSE LOS RESULTADOS CON PRUEBAS DE WesTERN-BLOTT. 

B) FACTORES GEN~TICOS; HAY VARIOS DATOS QUE APOYAN 

LA PARTICIPACIÓN GENtTICA EN LA PATOGENIA DEL LEG, SE HA EN­

CONTRADO UNA CLARA AGREGACIÓN FAMILIAR DE LA ENFERMEDAD, AS! 

COMO UNA MAYOR INCIDENCIA DE ENFERMEDADES AUTOINMUNES EN LOS 

FAMILIARES DE LOS PACIENTES CON LEG, APROXIMADAMENTE EL 60% 

DESARROLLAN ANTICUERPOS ANTINUCLEARES Y EL 5% DE LOS FAMILI~ 

RES EN PRIMER GRADO DESARROLLAN TAMBltN EL LEG, POR OTRA PAR 

TE, TANTO LOS FAMILIARES CONSANGUINEOS COMO LOS NO CONSANGUl 

NEOS DE LOS PACIENTES CON LEG DESARROLLAN ANTICUERPOS LINFO­

CITOTÓXICOS Y ANTICUERPOS ANTl-RNA, LO QUE APOYA LA INTERRE­

LACIÓN ENTRE FACTORES GENtTICOS V AMBIENTALES, 

Los ESTUDIOS DE HLA EN POBLACIÓN CAUCÁSICA HAN DE--
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MOSTRADO RELACIÓN CON LOS ANTÍGENOS CLASE 11 (HLA-DR 2 Y HLA 

· -DR 3) Y LA PRESENCIA DE LEG ó CON SUBGRUPOS CLINICO-SEROLÓ­

GICOS, 

C) fACTORES HORMONALES! EXISTEN EVIDENCIAS A FAVOR 

DE LA INFLUENCIA QUE TIENEN LAS HORMONAS SEXUALES, LA INCl-­

DENCIA DE ESTE S(NOROME ES .MAYOR EN MUJERES JÓVENES (10:1) Y 

SE SABE QUE LOS ANTICONCEPTIVOS. LA MENSTRUACIÓN Y EL EMBARA 

ZO PUEDEN ASOCIARSE A ACTIVACIÓN DE LA ENFERMEDAD, EN APOYO 

DEL PAPEL DE LAS HORMONAS EN LA PATOGENIA ENCONTRAMOS EL HE­

CHO DE QUE EL LEG SE HA DESCRITO EN PACIENTES CON S(NDROME -

DE KLINEFELTER, 

LA HIPÓTESIS HORMONAL RECIBIÓ UN FUERTE IMPULSO AL 

DEMOSTRARSE QUE LOS ANDRÓGENOS RETARDAN Y LOS ESTRÓGENOS ACg 

LERAN EL CURSO CLÍNICO DEL LEG MURINO, POSTERIORMENTE SE DE­

MOSTRÓ EN AMBOS sexos QUE EL METABOLISMO DE LOS ESTRÓGENOS 

MUESTRA TENDENCIA HACIA LA FORMACIÓN DE COMPUESTOS 16 ALFAH! 

DROXILADOS QUE AUN TIENEN ALTA ACTIVIDAD ESTROG~NICA. Se HA 

DEMOSTRADO POR OTRA PARTE. INTEGRIDAD D<L EJE HIPOT~LAMO-H.L. 

PÓFISIS-GÓNADAS TANTO EN MUJERES COMO EN HOMBRES CON LEG, 

D) ALTERACIONES EN LA INMUNORREGULACIÓN: PUEDEN SIJ! 

TETIZARSE AS(: 
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l.- HIPERACTIVIDAD DE LINFOCITOS B. Los PACIENTES CON LEG 

CURSAN CON HIPERGAMAGLOBULINEMIA Y PRODUCCIÓN DE AUTOANTl--­

CUERPOS COMO CONSECUENCIA DE LA ACTIVACIÓN POLICLONAL DE LOS 

LINFOCITOS B. QUE PUEDE DEBERSE A UN DEFECTO INTR(NSECO Ó sg 

CUNDARIO A UNA ALTERACIÓN EN LA INMUNORREGULACIÓN DEPENDIEN­

TE DE LOS LINFOCITOS f, 

2,- ALTERACIÓN FUNCIONAL DE LOS LINFOCITOS T, LA DISMINUCIÓN 

DE LA FUNCIÓN T SUPRESORA-CITOTOXICA TRAE COMO CONSECUENCIA 

PREDOMINIO DE LA FUNCIÓN T INDUCTORA AMPLIFICANDO LA ACTIVI­

DAD DE LOS L 1 NFOCl.TOS B, 

3.- Los ANTICUERPOS LINFOCITOTÓXICOS INTERFIEREN CON LA RES­

PUESTA INMUNE, ESTE PUNTO DE VISTA CONCILIA LOS ANTERIORES 

YA QUE LOS ANTICUERPOS ANTI-LINFOCITOS T PRODUCIDOS POR Hl-­

PERACTIVIDAD DE LOS LINFOCITOS B DISMINUYEN LA FUNCIÓN SUPR.!:: 

SORA, ACELERAN EL FENÓMENO AUTOINMUNE Y PERPETÓAN LAS ANORM~ 

LIDADES DE LA INMUNORREGULACIÓN, 

EXISTEN EVIDENCIAS PARA ESTOS 3 MECANISMOS EN PA--­

CIENTES CON LEG Y ESTAS HIPÓTESIS NO SON EXCLUYENTES ENTRE 

S(, ADEMAS HAY OTRAS ANORMALIDADES COMO SON: DISMINUCIÓN DE 

LA PRODUCCIÓN DE INTERLEUCINAS l Y 2, AUMENTO EN LA SfNTESIS 

Y LIBERACIÓN DE INTERFERÓN, DISMINUCIÓN DE LA FUNCIÓN DE LAS 

C~LULAS ASESINAS NATURALES (NKJ QUE CONTRIBUYEN EN LOS TRAS­

TORNOS DE LA INMUNORREGULACIÓN, 
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MECANISMOS PATOG~NICOS: LA CONSECUENCIA DE LAS Ah 

TERACIONES DE LA INMUNORREGULACIÓN ES LA FORMACIÓN DE AUTOAll 

TICUERPOS ÓRGANO-ESPECÍFICOS CAPACES DE CAUSAR DARO (ANTI-E_ 

RITROCITOS, ANTI-PLAQUETAS, ETC,) Y ANTICUERPOS NO ÓRGANO-E& 

PECÍFICO (ANTICUERPOS ANTINUCLEARES, ANTl-DNA, ANTl-SM, ANTI 

-RNP, ETC,) QUE AL UNIRSE A SUS ANTÍGENOS CIRCULANTES O "IN 

SITUn, FORMAN COMPLEJOS INMUNES QUE DE ACUERDO A SUS CARACTI 

RÍSTICAS (TAMARO, VALENCIA, AFINIDAD Y CAPACIDAD DE FIJAR· 

COMPLEMENTO) Y EN INTERACCIÓN CON FACTORES DEL HU~SPED (CAPa 

CIDAD DEL SISTEMA RETICULOENDOTELIAL PARA DEPURARLOS, ALTER~ 

CtONES VASCULARES PREVIAS, ETC,) SE DEPOSITAN EN LOS TEJIDOS 

Y DESENCADENAN LA RESPUESTA INFLAMATORIA, 

EN EL lEG SE HAN DEMOSTRADO COMPLEJOS INMUNITARIOS 

CIRCULANTES Y DEPÓSITOS DE: INMUNOGLOBULINAS (JGG), COMPLE-­

MENTO (C3), COMPLEJOS DNA-ANTIDNA U OTROS EN DIFERENTES ÓRGa 

NOS y TEJIDOS. Tonos ESTOS HALLAZGOS APOYAN EL CONCEPTO DE 

QUE EL DARO TISULAR EN lEG ESTÁ MEDIADO PRINCIPALMENTE POR 

COMPLEJOS INMUNES (CJ), 

DESDE EL PUNTO DE VISTA CLÍNICO PUEDE CONSIDERARSE 

EL lEG COMO UN sfNDROME QUE PUEDE AFECTAR PRÁCTICAMENTE TO­

DOS LOS ÓRGANOS, APARATOS Y SISTEMAS DEL ORGANISMO HUMANO, 

VALE LA PENA MENCIONAR LOS CRITERIOS DE CLASIFICACIÓN PRO--
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PUESTOS POR LA AMERICAN 

ARO DE 1982(30l, 

1,- ERUPCIÓN MALAR, 

2," ERUPCIÓN DISCOIDE, 

3,- FOTOSENSIBILIDAD, 

4.- ULCERACIONES ORALES. 

5,- ARTRITIS, 

6.- SEROSITIS, 

7,- DESORDEN RENAL, 

RHEUMATISM Assoc1ATION C ARA l EN EL 

ERITEMA FIJO, PLANO O ELEVADO SO­
BRE LAS EMINENCIAS MALARES, QUE 
~bt~~iAtE~~SPETAR LOS PLIEGUES N! 

PLACAS ERITEMATOSAS ELEVADAS CON 
CICATRIZACIÓN ADHERENTE QUERATÓS! 
CA V CLAVOS FOLICULARES CON CICA­
TRICES ATRÓFICAS EN LAS LESIONES 
VIEJAS, 

EXANTEMA CUTÁNEO COMO RESULTADO 
DE UNA REACCIÓN INUSUAL A LA LUZ 
SOLAR, POR RELATO DEL PACIENTE U 
OBSERVACIÓN DEL M~DICO, 

ULCERACIÓN ORAL O NASOFAR(NGEA, 
USUALMENTE NO DOLOROSAS, OBSERVA­
DAS POR EL M~DICO, 

DE TIPO NO EROSIVO COMPROMETIENDO 
DOS O MAS ARTICULACIONES PERIF~RI 
CAS, CARACTERIZADA POR DOLOR A LA 
PRESIÓN, TUMEFACCIÓN O DERRAME, 

Al PLEURITIS, HISTORIA CONVINCEN­
TE DE DOLOR PLEURAL O FROTE AUS-­
CUL TADO POR EL M~DICO O EVIDENCIA 
DE DERRAME PLEURAL 

o 
Bl PERICARDITIS DOCUMENTADA POR E 
LECTROCARDIOGRAMA O FROTE O EV1-= 
DENCIA DE DERRAME PERICÁRDICO 

Al PROTEINURIA PERSISTENTE MAYOR 
DE 0,5 POR DIA O MAYOR DE 3+ SI 
NO SE CUANTIFICÓ 

o 
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8.- DESÓRDENES 

9,- DESÓRDENES 

10. - DESÓRDENES 

Bl CILINDROS CELULARES, QUE PUE-­
DEN SER DE GLÓBULOS ROJOS, HEMO-­
GlOBI NA, ··GRANULARES, :!TUBULARES 110 . 
MIXTOS, 

NEUROLÓG J COS, 
Al CONVULSIONES, EN AUSENCIA DE 
DROGAS QUE LAS PROVOQUEN O DESA-­
RREGLOS METABÓLICOS CONOCIDOS, 
POR EJEMPLO: UREMIA, CETOACJOOSIS 
O DESEQUILIBRIO ELECTROLÍTICO 

o 
Bl Ps1cos1s. EN AUSENCIA DE DRO-­
GAS QUE LAS PROVOQUEN O DESARRE-­
GLOS METABÓLICOS CONOCIDOS COMO 
LOS MENCIONADOS EN A), 

HEMATOLÓGJCOS, 
Al ANEMIA HEMOLÍTICA CON RETJCULQ 
CITOS IS 

o 
Bl3LEUCOPENIA MENOR DE 4000 POR 
MM EN DOS O MAS OCASIONES 

o 
cl3LINFOPENIA MENOR DE 1500 POR 
MM EN DOS O MAS OCASIONES 

o 
Dl TROMBOCJTOPENIA MENOR DE 
100000 POR MM CUBICO EN AUSENCIA 
DE DROGAS AGRESORAS, 

INMUNOLÓGICOS, 
Al CELULA LE POSITIVA 

o 
Bl ANTJ-DNA POSITIVO EN TÍTULO A­
NORMAL CONTRA EL DNA NATIVO 

o 
cl ANTJ-SM CONTRA LOS ANTÍGENOS 
NUCLEARES SM 

o 
Dl PRUEBA SEROLÓGICA FALSAMENTE -
POSITIVA PARA SÍFILIS POR LO ME-­
NOS DURANTE SEIS MESES CONFIRMADA 
CON FTA-ABS. 

11,- ANTICUERPOS ANTI N~CLEO, 
CN TÍTULO ANORMAL POR INMUNOFLUO­
RESCENCIA O CON UN ENSAYO EQUIVAc 
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LENTE EN CUALQUIER MOMENTO Y EN 
AUSENCIA DE DROGAS QUE PROVOQUEN 
SÍNDROME SEMEJANTE A LUPUS, 

LA SENSIBILIDAD Y ESPECIFICIDAD DE ESTOS CRITERIOS 

ES DE APROXIMADAMENTE 96% V DE ACUERDO A LA ARA SE REQUIEREN 

POR LO MENOS CUATRO CRITERIOS PARA CONSIDERAR EL DIAGNÓSTICO 

SÓLIDO, SIN EMBARGO, NO DEBE OLVIDARSE QUE ESTOS CRITERIOS 

SON ÚTILES PARA CLASIFICAR PACIENTES CON FINES DE INVESTIGA­

CIÓN EPIDEMIOLÓGICA, BÁSICA, CL(NICA O TERAP~UTICA PERO NO 

PARA EL DIAGNÓSTICO DE CASOS INDIVIDUALES YA QUE PIERDEN ES­

PECIFICIDAD Y SENSIBILIDAD1 

EN CASOS ATIPICOS (ANGIOEDEMAo PÚRPURA VASCULAR, 

DEFICIENCIA DE (), AL INICIO DEL PADECIMIENTO O DURANTE LOS 

PERÍODOS DE REMISIÓN, LOS PACIENTES NO RE~NEN LOS nCRJTERIOSn 

SUFICIENTES PARA LEG, SIN QUE ESTO INVALIDE EL DIAGNÓSTICO, 

ANATOM(A PATOLÓGICA:. EN EL LEG NO HAY CAMBIOS 

HISTOLÓGICOS PATOGNOMÓNICOS AUNQUE SE CONSIDERAN CARACTER!S­

TICOS DOS DATOS¡ LOS CUERPOS HEMATOXILINICOS V LA NECROSIS 

FIBRINOIDE, ESTE ÚLTIMO CAMBIO ES UNO DE LOS REQUISITOS PARA 

EL DIAGNÓSTICO HISTOLÓGICO DE VASCULITISo QUE EN EL LEG PUE­

DE AFECTAR VASOS DE CUALQUIER TAMAAO, ESPECIALMENTE LAS V~NM 

LAS POS-CAPILARES, 
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CUBREN LA TOTALIDAD DEL ESPECTRO, ENTRE LAS MAS RECIENTES R[ 

SULTA DE UTILIDAD LA PROPUESTA POR SEGAL EN 1985(1,3,6): 

MANIFESTACIONES PULMONARES DE LEG 

A) RELACIONADAS A LA ENFERMEDAD 

- PLEURITIS CON O SIN DERRAME 

- NEUMONITIS LÜPICA AGUDA 

- ENFERMEDAD INTERSTICIAL DIFUSA 

- HIPERTENSIÓN PULMONAR 

- DISFUNCIÓN DIAFRAGMATICA 

- ATELECTASIAS 

- HEMORRAGIA PULMONAR 

el ASOCIADAS A LA ENFERMEDAD 

- 1NFECC1 ÓN 

- EDEMA PULMONAR UR~MICO 

- EMBOLISMO PULMONAR 

- NEUMOTÓRAX 

- PSEUDOL 1 NFOMA 

- SARCOIDOSIS 

- MISCELANEAS 

LAS MANIFESTACIONES RELACIONADAS DIRECTAMENTE A LA 
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ENFERMEDAD SON FRECUENTES, PRESENTÁNDOSE HASTA EN EL 70% DE 

. LOS CASOS EN ALGÓN MOMENTO DE LA EVOLUCIÓN, 

SIN EMBARGO, LA HIPERTENSIÓN PULMONAR EN LEG HA SI­

DO REPORTADA CON POCA FRECUENCIA Y SE CONSIDERA COMO UNA EN­

TIDAD CUYA INCIDENCIA Y PREVALENCIA AÜN ESTÁ POR SER OETERM! 

NADA, ASf COMO LOS FACTORES FISIOPATOG~NICOS INVOLUCRADOS, -

VALE LA PENA MENCIONAR QUE AUNQUE LA HIPERTENSIÓN PULMONAR 

(HPl EN LEG ES POCO FRECUENTE. LA CANTIDAD DE INFORMES EN LA 

LITERATURA SE HA INCREMENTADO EN LOS ÜLTIMOS ARos. EN 1986 

ASHERSON INFORMABA QUE HABIAN DOCUMENTADO q5 PACIENTES REPOJ!. 

TACOS DESDE 1952(10) , 

EL PROPÓSITO DE ESTE TRABAJO ES INFORMAR DE DOS CA­

SOS DE PACIENTES CON LEG E HP EN QUIENES NO SE IDENTIFICARON 

FACTORES DE RIESGO AJENOS AL MISMO LEG, SE ACOMPARA DE REVI­

SIÓN DE LA LITERATURA PROMINENTE SOBRE EL TEMA, 

EL INFORME SISTEMATIZADO DE ESTE TIPO DE CASOS ES 

IMPORTANTE PARA OBTENER DATOS REALISTAS DE INCIDENCIA Y PRE­

VALENCIA AS! COMO OPTIMIZAR LA ESTRATEGIA DE INVESTIGACIÓN 

DE ASPECTOS BÁSICOS Y CLfNJCOS, 
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111.- RESUMEN DE LOS CASOS 

PACIENTE # 1: 

PACIENTE DEL SEXO FEMENINO DE 15 AROS DE EDAD, QUIEN 

INGRESÓ EL 31/IX/1984 PARA ESTUDIO, INFORMANDO PADECIMIENTO 

DE CUATRO AROS DE EVOLUCIÓN CON POLIARTRITIS Y ERUPCIÓN CUTÁ­

NEA AGREGÁNDOSE DESDE HACE 1 ARO PROMINENTE FENÓMENO DE RAY­

NAUD Y DESDE HACE 4 MESES, TOS NO PRODUCTIVA, DISNEA PROGRE­

SIVA, PALPITACIONES Y DOLOR PRECORDIAL, 

Los DATOS MAS IMPORTANTES AL EXÁMEN FfSICO FUERON: 

ERITEMA EN MANOS QUE SEMEJA EL SIGNO DE GOTTRON, POLIARTRl­

TIS SIMETRICA DE INTERFALÁNGICAS PROXIMALES, METACARPOFALÁN­

GICAS, ENGROSAMIENTO CUTÁNEO EN MANOS Y PIES, PRESIÓN ARTE­

RIAL DE 100 MM/HG. SISTÓLICA Y 60 MM/HG DIASTÓLICA CON FRE--­

CUENCIA CARDIACA DE 100X' DESTACANDO UN SEGUNDO RUIDO PULMO­

NAR DESDOBLADO E INTENSO ACOMPAAADO DE CHASQUIDO PROTOSISTó­

LICO, EL ELECTROCARDIOGRAMA MOSTRÓ HIPERTROFIA DEL VENTRICU­

LO DERECHO Y BLOQUEO INCOMPLETO DE LA RAMA DERECHA DEL HAZ 

DE" H1s, LA RADIOGRAF IA DE TÓRAX MOSTRÓ UNA PROMINENTE ARTE-­

RIA PULMONAR: NO SE OBSERVARON DATOS DE HIPERFLUJO, 

DENTRO DE LOS ANÁLISIS DE LABORATORIO DESTACAMOS 

UNA BIOMETRIA HEMÁTICA Y EXAMEN GENERAL DE ORINA NORMALES, 
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EL FACTOR REUHATO!DE POR LÁTEX FUE POSITIVO ++++, ANTICUER-­

POS ANTINUCLEARES POSITIVOS POR INMUNOFLUORESCENCIA INDIREC­

TA CON PATRÓN PUNTEADO EN DILUCIÓN 1:40, ENCONTRANDOSE INHU­

NOESPECIFICIDAD CONTRA EL ENTfGENO SM, LAS PRUEBAS DE FUNCIÓN 

RESPIRATORIA MOSTRARON UN PATRÓN DE NEUHOPATfA RESTRICTIVA 

CON HIPOXEHIA EN REPOSO CP02=59), SE EFECTUÓ CATETERISMO DE­

RECHO, DURANTE EL PROCEDIMIENTO, LA PACIENTE MOSTRÓ UNA FRAtt 

CA VASOCONSTRICCIÓN PERIF~RICA, LA PRESIÓN ARTERIAL BAJÓ A 

CIFRAS NO AUSCULTABLES V SE DETERIORÓ SU ESTADO DE CONCIEN-­

CIA, EL ESTUDIO EVIDENCIÓ UNA GRAVÍSIHA HIPERTENSIÓN ARTE--­

RIAL PULMONAR (PRESIÓN MEDIA DE LA ARTERIA PULMONAR VARIÓ Ett 

TRE 92 V 103 MM, ELGASTO CARDÍACO FUE 1,51 LMX, LAS RESISTEtt 

CIAS PULMONARES SE CALCULARON ENTRE 3600 DINAS,), NO HUBO 

CONTAMINACIÓN OXIH~TR!CA V LA ADMINISTRACIÓN DE NIFEDIPINA 

NO ALTERÓ LOS PARÁMETROS DESCRITOS, 

EN ESTAS CONDICIONES SE UTILIZÓ TRATAMIENTO CON PRE~ 

NISONA A DOSIS DE 1-2 HG/KG/D!A, NO SE CONSIDERÓ INDICADO EL 

USO DE NIFED!PINA, LA EVOLUCIÓN DE LA PACIENTE FUE HACIA LA 

GRAVEDAD A PESAR DEL TRATAMIENTO, FALLECIENDO APROXIMADAMEN­

TE A LOS DOS MESES DE ESTOS ESTUDIOS, No ~UE POSIBLE REALttAR 

ESTUDIO DE AUTOPSIA POR NEGACIÓN DE LOS FAMILIARES, 

EN LA FASE FINAL SOLO SE AGREGARON PALIATIVOS, 
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PACIENTE # 2: 

4/08/86 SE TRATA DE PACIENTE DEL SEXO FEMENINO DE 21 AROS 

DE EDAD QUE ES HOSPITALIZADA CON PADECIMIENTO ACTUAL DE 

CUATRO AROS Y MEDIO DE EVOLUCIÓN, CONI CAIDA FÁCIL DEL PELO, 

QLCERAS ORALES, P~RDIDA DE PESO NO CUANTIFICADA, POLIARTRI­

TIS DE PEQUEffAS ARTICULACIONES DE MANOS, EDEMA DE AMBAS MA­

NOS CON RIGIDEZ MATUTINA DISCRETA , FENÓMENO DE RAYNAUD Y 

DISNEA PROGRESIVA DE MEDIANOS ESFUERZOS, EN NOVIEMBRE DE 1984 
FUE ESTUDIADA POR PRIMERA VEZ ESTABLECl~NDOSE DIAGNÓSTICO DE 

ENFERMEDAD INDIFERENCIADA DEL TEJIDO CONJUNTIVO E HIPERTEN-­

SIÓN ARTERIAL PULMONAR CON CATETERISMO DERECHO EN DICIEMBRE 

DE 1984 (VER TABLA ANEXA), SE INICIÓ MANEJO CON NIFEDJPINA 

EN DICIEMBRE DE 1984. MISMO QUE FUE SUSPENDIDO POR INTOLERA~ 

CIA (PRESENCIA DE HIPOTENSIÓN), RECIBIÓ PREDNISONA A PARTIR 

DE ABRIL DE 1985, DISMINUYENDO LA DOSIS PROGRESIVAMENTE, HA~ 

TENJENDOSE CON 5 MG/DJA DESDE FEBRERO DE 1986, CON BUEN ESTA 

DO CLÍNICO EN ESTE PERIODO, EN MAYO DE 1986 AGUDIZACIÓN CL[­

NICA DE SU HAP, APARICIÓN DE TELANGJECTASJAS EN CARA Y TÓRAX 

CONFIRMÁNDOSE LA PROGRESIÓN DE LA HAP POR ESTUDIO HEMODINÁMl 

co (VER TABLA ANEXA). Los ANTICUERPOS ANTINUCLEARES POSITI­

VOS 1:40 POR JNMUNOFLUORESCENCIA INDIRECTA, 

SE CONTINUÓ MANEJO CON PREDNISONA Y PALIATIVOS, 
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EN JULIO DE 1986 SE AGREGARON: EPIGASTRALG!A, DIS­

TENSIÓN ABDOMINAL Y DISMINUCIÓN DEL VOLUMEN URINARIO. 

EN EL EXÁMEN FÍSICO DEL Oq/08/86 SE ENCONTRO: 

TA 120/80,.FR 28X', FC 112X', T 36.5 'C, 

fASC!ES CUSHUNGOIDE Y PALIDEZ GENERALIZADA, Dts-­

CRETO EDEMA PALPEBRAL, TELANG!ECTAS!AS FACIALES Y EN TÓRAX, 

RUIDOS CARDÍACOS CON •p REFORZADO Y DESDOBLADO EN "ORMA FIJA 

CON SOPLO SISTÓLICO SUAVE, CAMPOS PULMONARES CON H!POVENTIL/l 

CIÓN BASAL DERECHA, ABDOMEN CON PROBABLE ASCITIS, EN EXTREM.!. 

DADES PRESENCIA DE LESIONES PROBABLEMENTE VASCULÍTICAS EN M/l 

Nos. DEDOS CON PIEL BRILLANTE AUNQUE SIN FRANCA ESCLEROSIS. 

LA PACIENTE CONTINUÓ SU TRATAMIENTO CON PREDN!SONA 

FALLECIENDO ALGUNAS SEMANAS DESPU~s. No FUE POSIBLE PRACT!-­

CAR AUTOPSIA POR NEGATIVA FAMILIAR, 
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IV,- DATOS DE CATETERISMO DERECHO EN DOS PACIENTES 
CON HAP Y LUPUS ERITEMATOSO GENERALIZADO. 

PRESION AURICULA DERECHA (MM HGl 
PRESION VENTRICULO DERECHO 
PRESION ARTERIA PULMONAR 
PRESION MEDIA DE A.P, 
PRESION EN CUNA PULMONAR 
GASTO CARDIACO (L/MINl 
INDICE CARDIACO 

PACIENTE # 1 
7/09/1984 

6,3 
89/5.25 

92 / 55 
68 
21 
1.51 
1.21 

PACIENTE # 2 
4/12/1984 14/05/1986 

8,64 5.8 
68/0 112/3,l 

. 68127 107/46 
40 68 
12,9 6,8 

4.1 4 
3.15 3,12 



V,- REVISION DE LA LITERATURA Y CONSIDERA­

CIONES SOBRE EL TEMA. 

SE REVISARON DIVERSOS ART(CULOS DE LA LITERATURA Mt 

DlCA EN LENGUA INGLESA, OBSERVANDOSE QUE EN GENERAL LA ENTJ­

DED DE HAP ASOCIADA A LRG SE HA INFORMADO EN PACIENTES CON 

ENFERMEDAD ACTIVA Y MÚLTIPLES MANIFESTACIONES(7-28), 

EL INFORME DE Qu1SMORIO EN 1984(9), IDENTIFICÓ LAS 

MANIFESTACIONES CLÍNICAS GENERALES V CA.RDIOPULHONARES PROMI­

NENTES EN ESTE GRUPO DE PACIENTES, BASANDOSE EN REVISIÓN Bl­

BLIOGRAFICA Y DOS PACIENTES CON HAP Y LEG MOTIVO DE SU INFOR 

ME, A CONTtNUACl.ON SE TABULAN ESTOS DATOS: 

MANIFESTACIONES CL(NICAS EN 21 PACIENTES CON 

LEG E HAP. Qu1sMOR10 1984<9>, 

MAN 1 F EST AC 1 ÓN 

DISNEA 

DOLOR TORÁCICO 

Tos 

EDEMA O ASCITIS 

FATIGA O DEBILIDAD 

ÜRTOPNEA' 

19 -

95.2 

47.2 

28,6 

33.3 
19.0 

9.5 



HEMOPTI s 1 s 9,5 

PALPITACIONES 14,3 

ANOREXIA/BAJA DE PESO 9,5 

V~RTIGO 4.8 

DISNEA PAROX, NOCTURNA 4.8 

SINCOPE 4.8 

HALLAZGOS CARDJOPULMONARES EN 19 PACIEN­

TES CON LEG E HAP. QUJSMORJO 1984, 

DATO REPORTADO % 

REFORZAMIENTO DEL SEGUNDO 84,2 

RUIDO PULMONAR (2p) 

SOPLO S 1 STÓLI CO 63.2 

CRECIMIENTO VENTR J CULAR 52,6 

DERECHO 

DJSTENSJON YUGULAR 26.3 

2P PALPABLE 21.l 

SE SABE QUE LOS PACIENTES CON LEG PUEDEN TENER COMO 

MANIFESTACIÓN INICIAL HIPERTENSIÓN PULMONAR, AUNQUE ES POCO 

- 20 



FRECUENTE, ACTUALMENTE PARECE SER LO USUAL QUE ESTA ENTIDAD 

APAREZCA REPENTINAMENTE DURANTE LA EVOLUCIÓN DE LA ENFERME­

DAD, CON UN AGRAVAMIENTO PROGRESIVO A PESAR DE LOS TRATAMJEtt 

TOS DESCRITOS, GENERALMENTE LOS CASOS TIENEN UN DESENLACE FA 

TAL EN LOS 24 MESES POSTERIORES A LA APARICIÓN DEL CUADRO 

CLÍNICO DE HIPERTENSIÓN ARTERIAL PULMONAR, SIN EMBARGO EL 

RANGO DE ESTE PERÍODO DE SOBREVIDA FLUCTOA DESDE LOS 6 MESES 

HASTA MAS DE 5 A~OS, 

LA CAUSA MAS COMÚN DE MUERTE ES INSUFICIENCIA CARDÍA 

CA PROGRESIVA CON LA APARICIÓN SÚBITA DE ARRITMIA, 

Los INFORMES DE ANATOMÍA PATOLÓGICA EN REALIDAD SON 

ESCASOS, 

EL RANGO DE EDAD DE LOS PACIENTES HA SIDO DESCRITO 

POR ASHERSON DE LOS 18 A LOS 49 A~os<lOl. CON FRANCA TENDEN­

CIA POR EL SEXO FEMENINO EN RELACIÓN AL MASCULINO (10:1), 

EL FENÓMENO DE RAYNAUD ESTUVO PRESENTE EN APROXI­

MADAMENTE 57% DE LOS CASOS Y LA NEFROPATIA EN EL 63%, SE EN­

CONTRÓ EVIDENCIA DE VASCULITIS CUTÁNEA .EN EL 33% SIN CORRELA 

CJÓN DETECTABLE CON VASCULITIS PULMONAR. 
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LA APARICIÓN DE HIPERTENSIÓN ARTERIAL PULMONAR NO 

PARECEESTAR RELACIONADA AL GRADO DE ACTIVIDAD DEL LEG CUAN­

DO SE MONITORIZA MEDIANTE LOS NIVELES DE ANTJ-DNA O VELOCI­

DAD DE SEDIMENTACIÓN GLOBULAR, 

PARECEN EXISTIR TRES CARACTERÍSTICAS SEROLÓGICAS I~ 

PORTANTESJ LA INCIDENCIA DE ANTI-RNP A TITULOS ELEVADOS ES 

SUPERIOR A LA PREVALENCIA DE 25% DESCRITA EN LEG. ES INTERE­

SANTE RECONOCER QUE LOS NIVELES ALTOS DE ANTJ-RNP SE ASOCIAN 

A ENFERMEDAD MIXTA DEL TEJIDO CONJUNTIVO CEMTC) LA CUAL TIENE 

ALTA INCIDENCIA DE HIPERTENSIÓN PULMONAR COMO MANIFESTACIÓN 

CLÍNICA, LA PRESENCIA DE FACTOR REUMATOIDE EN APROXIMADAMENTE 

EL 80% DE LOS CASOS DE LEG/HAP FUE RECONOCIDA POR Qu1sMORIO 

Y SE HA INFORMADO TAMBIEN UNA ELEVADA INCIDENCIA DE ANTICOA­

GULANTE LÚPICO, 

LA PREVALENCIA EN ESTOS PACIENTES DE ANTICUERPOS 

ANTIFOSFOLÍPIDOS ASÍ COMO SIGNIFICADO O PAPEL FISIOPATOGENI­

CO DE LOS MISMOS AÚN DEBE SER DETERMINADO, 

COMO PODEMOS APRECIAR, LAS CARACTERISTICAS DE LA Ett 

FERMEDAD EN NUESTROS DOS CASOS, CORRESPONDEN A LA MANERA CL~. 

SICA DE PRESENTACIÓN Y EVOLUCIÓN DE PACIENTES CON LA ASOCIA­

CIÓN DE HAP Y LEG, 
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ANATOMÍA PATOLÓGICA: 

LA MAYORÍA DE LOS CASOS EN QUE SE HAN PRACTICADO E~ 

TUDIOS HISTOLÓGICOS, HAN MOSTRADO LAS LESIONES DEl TIPO DEN.Q. 

MINADO "PLEXIFORME", No ES RARO ENCONTRAR TAMBI~N HIPERTRQ-­

FIA DE LA MEDIA Y FIBROSJS DE LA INTIMA. ESTAS LESIONES SE 

ENCUENTRAN CARACTERÍSTICAMENTE EN CASOS DE HIPERTENSIÓN PUL­

MONAR SIN TROMBOEHBOLJSMO NI ENFERMEDAD VENOOCLUSJVA, 

ALGUNOS PACIENTES HAN SUFRIDO UN TROMBO ANTE-MORTEM 

Y EN OTROS CASOS SE HA DEMOSTRADO DEPÓSITO DE COMPLEJOS INMQ 

NES Y VASCULITJS(g,!Q), 

ETIOPATOG~NIA: 

LA ETIOLOGÍA DE LA HIPERTENSIÓN PULMONAR, ASÍ COMO 

LA DEL LUPUS ERITEMATOSO GENERALIZADO EN ESTOS CASOS, ES DE.§. 

CONOCIDA, 

SIN EMBARGO REFERENTE A LA PATOG~NESIS SE HAN IMPL! 

CADO VARIOS FACTORES, LAS PRINCIPALES TEORÍAS PROPUESTAS HAN 

SIDO LA TROMBOSIS HIN SITU" DE LAS ARTERIOLAS PULMONARES FA­

VORECIDA POR UNA COAGULACIÓN ANORMAL, VASCULITJS Y VASOCONS­

TRICCIÓN ADEMÁS DE UN AUMENTO EN LA REACTIVIDAD DEL SISTEMA 

NERVIOSO AUTÓNOMO (ES POSIBLE QUE ESTE MECANISMO JUEGUE UN 

PAPEL RELACIONADO CON EL DARO A CELULAS ENDOTELIALES Y PLA--
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QUETAS), 

PARECE SER QUE EXISTE PREDISPOSICIÓN GEN~TICA YA 

QUE SE HA INFORMADO LA EXISTENCIA DE FAMILIAS CON HIPERTEN -

SIÓN PULMONAR PRIMARIA, 

AUNQUE ALGUNOS PACIENTES CON ENFERMEDAD PULMONAR Vg 

NOOCLUSIVA HAN MOSTRADO CARACTERISTICAS CLINICAS DE ENFERME­

DAD DIFUSA DEL TEJIDO CONJUNTIVO SEMEJANTE A LUPUS ERITEMATQ 

SO GENERALIZADO, V ADEMÁS EN ALGUNOS PACIENTES CON LEG SE HA 

DOCUMENTADO AFECCIÓN DE LAS VENAS PULMONARES, LA HAP EN LEG 

ES CLARAMENTE UNA CONDICIÓN DIFERENTE, 

LAS FUNCIONES PULMONARES NO RELACIONADAS A LA VENTl 

LACIÓN ESTÁN A CARGO DE GRUPOS DE C~LULAS ESPECIFICAS COMO 

LAS C~LULAS ENDOTELIALES, AUNQUE SON TAN VARIADAS QUE EL PUh 

MÓN PUEDE SER CONSIDERADO UN ÓRGANO ENDOCRINO, 'EL CONCEPTO 

DEL PULMÓN COMO UN ÓRGANO CAPAZ DE MODIFICAR SUBSTANCIAS VA­

SOACTIVAS, PRIMERAMENTE POSTULADO POR STARLING V VERNEY EN 

1924, FUE CONFIRMADO POR PAGE EN 1958(10), ENTRE ESTAS SUBS­

TANCIAS SE INCLUYEN HORMONAS, PROHORMONAS (SEROTONINA, BRAD.1 

QUININA Y ANGIOTENSJNA) V ALGUNAS DE ELLAS PODRIAN ESTAR IM­

PLICADAS EN LA PATOG~NESIS DE LA HIPERTENSIÓN PULMONAR (COMO 

NUCLEÓTIDOS DE ADENINA, ESTEROJDES Y PARTICULARMENTE PROSTA-
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GLANDINAS) PUDIENDO OCURRIR ALTERACIÓN DE LA FUNCIÓN PLAQUE­

TARIA ENTRE OTRAS, ACTUALMENTE SE CONSIDERAN COMO "PUNTOS 

CR!~1cos• EN LA PATOG~NEs1s DE HAP EN LEG: 

A) DESEQUILIBRIO DE LA RELACIÓN PROSTACICLINA/TROMBOXANO: 

EL ÁCIDO ARAQUIDÓNICO GENERADO DE LOS VASOS SANGUÍ­

NEOS DA LUGAR A LA FORMACIÓN DE PROSTACICLINA CPGl2 DERIVA­

DA ENZIMÁTICAMENTE DE LA PGH2), PRINCIPALMENTE EN LA SUPERFl 

CIE DE LA fNTIMA Y EN MENOR CAN~IDAD EN LA ADVENTICIA, 

Los CULTIVOS CELULARES HAN DEMOSTRADO QUE LAS C~LU­

LAS ENDOTELIALES SON LOS MAS ACTIVOS PRODUCTORES DE ESTE PO­

TENTE VASODILATADOR E INHIBIDOR DE LA AGREGACIÓN PLAQUETARIA, 

LAS PAREDES DE LOS VASOS SANGUfNEOS TAMBl~N SON CAPACES DE 

SINTETIZAR PROSTACICLINAS A PARTIR DE LAS PROSTAGLANDINAS Gg 

NERADAS POR LAS MISMAS PLAQUETAS DESPU~S DEL FENÓMENO DE 

ADHERENCIA, ESTO ORIGINA LA LIBERACIÓN DEL POTENTE VASOCONS­

TRICTOR Y AGREGADOR PLAQUETARIO TROMBOXANO A2 CTXA2) SINTETl 

ZADO A PARTIR DE PGL2 Y PGH2), 

EXISTEN DATOS QUE PERMITEN CONSIDERAR QUE UNA ALTE­

RACIÓN EN LA PRODUCCIÓN DE PGl2 o TXA2 JUEGAN UN PAPEL IMPOB 

TANTE EN ESTA ENTIDAD, 
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LAS ALTERACIONES EN LA PRODUCCIÓN DE SUBSTANCIAS DE 

LAS PAREDES DE LOS VASOS SANGUÍNEOS PUEDE SER CAUSADA POR EL 

RESPONSABLE DEL FENÓMENO DE ANTICOAGULANTE DE LUPUS, EL CUAL 

PUEDE INTERFERIR EN LA LIBERACIÓN DE ÁCIDO ARAQUIDÓNICO POR 

LAS MEMBRANAS DE LAS C~LULAS ENDOTELIALES, 

LA AGREGACIÓN PLAQUETARIA, MICROTROMBOSIS Y PRODUC­

CIÓN DE HIPERTENSIÓN PULMONAR SE HA OBSERVADO TAMBl~N EN EL 

SÍNDROME DE DIFICULTAD RESPIRATORIA DEL ADULTO DURANTE EL 

CHOQUE ENDOTÓXICO, SE HA DOCUMENTADO LA IMPORTANCIA DE LAS 

PLAQUETAS EN LA PATOGENIA DE HIPERTENSIÓN PULMONAR E HIPOXE­

MIA DURANTE EL SÍNDROME DE EMBOLISMO PULMONAR, 

SE HA INVOLUCRADO TAMBl~N LA ASPIRACIÓN DE MECONIO 

COMO CAUSA DE AGREGACIÓN PLAQUETARIA Y FORMACIÓN DE MICRO--­

TROMBOSIS DURANTE LA PRODUCCIÓN DE HIPERTENSIÓN PULMONAR PEft 

SISTENTE EN EL NEONATO, ADEMÁS, EN MODELOS ANIMALES SE HA Dg 

MOSTRADO QUE EL MECONIO DARA EL TEJIDO ENDOTELIAL, HEFFNER 

HA POSTULADO QUE EL FACTOR ACTIVADOR PLAQUETARIO REALMENTE 

JUEGA UN PAPEL EN LA ESTIMULACIÓN PLAQUETARJA Y AUMENTO DE l. 

LA CANTIDAD DE TXA2. 

RECIENTEMENTE SE HA IDENTIFICADO DESEQUILIBRIO DE 

LA RELACIÓN PGJ/TXA2 EN UN NIRO DE 17 MESES DE EDAD CON HI--
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PERTENSJdN PULMONAR NJDIOPATICA•, 

EN LOS SUJETOS QUE TOMAN ANTICONCEPTIVOS ORALES Y 

HORMONAS FEMENINAS SE ASOCIAN UN AUMENTO EN LA AGREGACIÓN 

PLAQUETARIA• TROMBOSIS ARTERIAL Y PRODUCCIÓN AUMENTADA DE 

TXA2 AS( COMO ENFERMEDAD VASCULAR PULMONAR, 

SIN EMBARGO, TANTO EL PAPEL QUE LOS DERIVADOS DE A­
CIOO ARAQUIOÓNICO COMO LAS PLAQUETAS POTENCIALMENTE JUEGAN 

EN LA HIPERTENSIÓN PULMONAR NECESITA DE MAYORES INVESTIGACIQ 

NES ANTES DE EMITIR CONCLUSIONES, 

AóGUNOS,;AUT-ORES HAN SUGERIDO QUE EL ENGROSAMIENTO DE 

LA INTIMA QUE SE OBSERVA EN HIPERTENSIÓN PULMONAR PUEDE SER 

DEBIDO A LA ORGANIZACIÓN DE TROMBOS, fAYEMl(l7JSUGIRIÓ QUE 

EL ENGROSAMIENTO Y PROLIFERACIÓN DE LA INTIMA ES CONSECUEN-­

CIA DE VASCULITIS O TROMBOSIS, UNA EXPLICACIÓN SIMPLISTA ES 

QUE LA FIBROSIS DE LA INTIMA ES CONSECUENCIA DE LA HIPERTEN­

SIÓNPULMONAR COMO SUCEDE EN LA HIPERTENSIÓN SIST~MICA, 

e) ANTICOAGULANTE LÜPICO: 

LA PRESENCIA DE ANTICOAGULANTE LÜPICO SE HA CONSID~ 

RADO COMO FACTOR DE RIESGO POTENCIAL PARA EL DESARROLLO DE 

TROMBOSIS EN lEG AS( COMO EN OTRAS ENFERMEDADES, 
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RECIENTEMENTE, LA DEMOSTRACIÓN DEL ANTICOAGULANTE 

LÚPICO COMO ALTERACIÓN INMUNOLÓGICA ÚNICA EN VARIOS CASOS DE 

lEG CON HP V EN UN CASO DE LUPUS ERITEMATOSO DISCOIDE PERMITE 

IMPLICARLO EN LA PATOG~NESIS DE LA HIPERTENSIÓN PULMONAR, AJ,,. 

GUNOS CASOS REPORTADOS FAVORECEN ESTA HIPÓTESIS, SUGIRIENDO 

VARIOS FACTORES INVOLUCRADOS COMO TROMBOEMBOLISMO O ASOCIA-­

CIÓN CON TROMBOSIS DE VENAS PROFUNDAS, 

UN CASO REPORTADO DE TURQU(A CON HISTORIA DE ABOR-­

TOS MÓLTlPLES, TROMBOCITOPENIA, OCLUSIONES ARTERIALES Y FAL­

SAS POSITIVAS EN PRUEBAS BIOLÓGICAS PARA LA SfFILIS SE Aso-­

CIÓ CON LA PRESENCIA DE ANTICOAGULANTE LÚPIC0(10l, 

EXISTE EVIDENCIA DE QUE EL ANTICOAGULANTE LÚPICO V 

EN CONSECUENCIA QUIZÁ ANTICUERPOS ANTIFOSFOLfPIDO PUEDEN ES­

TAR INVOLUCRADOS EN LA PATOG~NESIS DE TROMBOEMBOLISMO PULMO­

NAR EN PACIENTES SIN LEG. 

C) REACTIVIDAD VASCULAR: 

EN LAS ENFERMEDADES DEL TEJIDO CONJUNTIVO SE HA 

DOCUMENTADO LABILIDAD DEL TONO VASCULAR, ESPECIALMENTE EN 

LA ESCLEROSIS GENERALIZADA PROGRESIVA (EGPl. ESTO SUCEDE 

PRINCIPALMENTE EN LOS VASOS PERIFERICOS, AUNQUE AL REVISAR 

DIVERSOS REPORTES ENCONTRAMOS QUE TAMBIEN EN UNOS SE HA DES-
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ESTA nsts 119 Mlf 
SU IE LA lllUIJW 

CRITO EN OTROS TEJIDOS, LA ASOCIACIÓN ENTRE EL FENÓMENO DE 

RAYNAUD Y LA VASCULATURA PULMONAR HA SIDO ESTUDIADA POR VA-­

RIOS AUTORES, 

RECIENTEMENTE SE HA DEMOSTRADO QUE EL FENÓMENO OE 

RAYNAUD ES PARTE DE UNA RESPUESTA VASCULAR GENERALIZADA QUE 

INCLUYE EL LECHO CAPILAR PULMONAR, 

Los PACIENTES CON FENÓMENO DE RAYNAUD SECUNDARIO SE 

COMPORTARON DIFERENTE, PROBABLEMENTE DEBIDO A INCAPACIDAD 

PULMONAR DE RESPUESTA POR ENFERMEDAD VASCULAR FIJA O HIPER-­

SENSIBILIDAD AL FRIO EXCLUSIVAMENTE LOCAL, 

Ira y COLABORADORES ENCONTRARON DATOS DE HIPERTEN-­

SIÓN PULMONAR MEDIANTE ACOCARDIOGRAFIA EN PACIENTES CON LEG 

Y ACTIVIDAD DE RECIENTE INICIO, 

PoR LO TANTO, ES POSIBLE QUE LA PRIMERA ALTERACIÓN 

HEMODINAMICA SEA AUMENTO DEL TONO VASOCONSTRICTOR Y QUE MAS 

TARD!AMENTE SE DESARROLLE HIPERTENSIÓN PULMONAR FIJA, 

EN APROXIMADAMENTE LA TERCERA PARTE DE LOS PACIEN-­

TES CON HIPERTENSIÓN PULMONAR SOLITARIA PUEDE COEXISTIR DA-­

TOS CLINICOS COMO ARTRALGIAS, ARTRITIS, FENÓMENO DE RAYNAUD 
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COMaNMENTE ASOCIADOS A ENFERMEDADES Dl~USAS DEL TEJIDO CON-­

JUNTIVO V MARCADORES INMUNOLÓGICOS COMO ANTICUERPOS ANT!NU-­

CLEARES V OTROS ANTICUERPOS NO ÓRGANO-ESPECÍFICOS, 

Ase. ES ATRACTIVO SUPONER QUE LA HIPERTENSIÓN PULMQ 

NAR V EL FENÓMENO DE RAYNAUD PUEDEN SER CONDICIONES VASOES-­

PÁSTJCAS PRECIPITADAS POR MECANISMOS HUMORALES COMUNES, LOS 

CUALES PODRÍAN SER COMPARTIDOS POR LOS PACIENTES QUE SUFREN 

HP V EGP O ARTRITIS REUMATO!DE O HIPERTENSIÓN PULMONAR SOL!-

TARJA. 

TRATAMIENTO: 

DESAFORTUNADAMENTE, CUANDO LOS PACIENTES CON HP SO­

LITARIA TIENEN SINTOMATOLOG(A, LA nARTERJOPATÍA PLEXOG~NJCA" 

DE WAGENVORT USUALMENTE YA HA PROGRESADO A LA ARTER!OPATÍA 

PLEX!FDRME. Los CAMBIOS IRREVERSIBLES EN LA RESISTENCIA DE 

LOS VASOS SANGUÍNEOS ANULA LA CAPACIDAD DE DILATACIÓN A PESAR 

DE QUE LA HIPERTENSIÓN ORIGINALMENTE HAYA SIDO POR CONSTRIC­

CIÓN, 

Los AGENTES VASODILATADORES TIENEN EFECTOS MÍNIMOS 

DE HIPOTENSIÓN Y DISMINUCIÓN DEL TONO EN LA CIRCULACIÓN PUL­

MONAR NORMAL, EN UNA FASE TEMPRANA DE LA HPP El AUMENTO DE 

LA RREACTJVIDAD Y DEL TONO VASOMOTOR PUEDEN PERMITIR UNA RE2 
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PUESTA VASODILATADORA PULMONAR BEN~FICA CON ESTOS AGENTES. g 

LEVANDO TAMBl~N EL GASTO CARDIACO, 

LA HP PUEDE SER IDENTIFICADA EN FASES TEMPRANAS DE 

LEG. EGP o EMTC EXISTIENDO POSIBILIDADES TERAP~UTICAS EN ES­

TA FASE, ALGUNOS PACIENTES AISLADOS CON HPP HAN MOSTRADO Rg 

MISIÓN ESPONTÁNEA Y EXISTEN EJEMPLOS AISLADOS DE MEJORIA DRA 

MÁTICA CON EL USO DE AGENTES VASODILATADORES, ESTOS AGENTES 

PUEDEN MEJORAR LA FUNCIÓN CARDIOVASCULAR ÜNICAMENTE EN LOS 

PACIENTES EN QUE LA HP SE ASOCIA A UN TONO VASOMOTOR TODAVIA 

REVERSIBLE. DE OTRA FORMA SU ADMINISTRACIÓN PUEDE INCLUSO Tg 

NER ALTO RIESGO, 

EL GASTO DEL VENTRICULO DERECHO ES BAJO EN ESTOS PA 

CIENTES Y PUEDE DISMINUIR MAS SI EL VASODILATADOR REDUCE EL 

RETORNO VENOSO Y LA PRESIÓN DE LLENADO DEL VENTRICULO DERE-­

CHO O SI TIENE EFECTO INOTRÓPICO NEGATIVO, A MENOS QUE EXIS­

TA UN AUMENTO CONSIDERABLE DEL GASTO DEL VENTRÍCULO DERECHO, 

LA VASODILATACIÓN SIST~MICA CAUSARÁ UNA CAIDA SEVERA DE LA 

PRESIÓN ARTERIAL, 

Los ESTUDIOS CON ACETILCOLINA. MOSTRARON INICIAL-­

MENTE QUE PROVOCABA DISMINUCIÓN DE LA PRESIÓN DE LA ARTERIA 

PULMONAR Y DE LA RESISTENCIA VASCULAR PULMONAR EN ALGUNOS PA 
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CIENTES CON HPP1 COMO LA DROGA ES DEGRADADA EN EL PULMÓN, 

PUEDE APLICARSE SIN EFECTO SIST~MICO, SIN EMBARGO, LA DROGA 

DEBE SER APLICADA DIRECTAMENTE EN LA ARTERIA PULMONAR Y LOS 

EFECTOS BEN~FICOS NO SE PRESENTAN EN TODOS LOS PACIENTES. 

LA PROSTACICLINA CPGJ2) HA SIDO EVALUADA RECIENTE-­

MENTE COMO PROBABLE VASODILATADOR PULMONAR, PERO ES POTEN--­

CIALHENTE PELIGROSA YA QUE ALGUNOS PACIENTES SUFRIERON SOLO 

VASODILATACIÓN SIST~MICA, 

ACTUALMENTE, PARECE SER QUE LA ELECCIÓN DE UN VASO­

DILATADOR DEBE SER ENTRE: AGONISTAS 82 SINT~TICOS COMO PER­

BUTEROL D BLOQUEADORES DE LOS CANALES LENTOS DE CALCIO COMO 

NIFEDIPINA, 

DESAFORTUNADAMENTE, CUANDO LA HP ES RECONOCIDA, GE­

NERALMENTE YA EXISTE GRADO IMPORTANTE DE OCLUSIÓN ESTRUCTU-­

RAL AUN EN LOS PACIENTES CON LEG BAJO TRATAMIENTO M~DICD AD~ 

CUADQ,, 

Es IMPORTANTE CONSIDERAR QUE EL USO DE AGENTES VASQ 

DILATADORES DEBE SER EVALUADO CON ESTUDIO HEMODINÁHICO APRO­

PIADO EN ESTOS PACIENTES, COMO LO DEMOSTRARON NAVA-ZAVALA Y 

COLABORADORES EN 1986(29 ), 
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FINALMENTE, LA ENTIDAD DE HIPERTENSIÓN ARTERIAL PUh 

MONAR EN EL LUPUS ERITEMATOSO GENERALIZADO AUN TIENEN UNA 

GRAN CANTIDAD DE ASPECTOS QUE DEBEN DILUCIDARSE, 

SERAN EN EL FUTURO INDISPENSABLES INVESTIGACION QUE I­

DENTIFIQUE POR EJEMPLO SI ES POSIBLE LA D!~ECCIÓN TEMPRANA 

DE LA HP EN LEG, LA INFLUENCIA DEL TRATAMIENTO CON ESTEROi-­

DES EN LA INTERPRETACIÓN DE ESTUDIOS HEMODINAMICOS V FUNCIÓN 

PULMONAR, 
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