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HIPERTEISICll ARTERIAL PllUlllWl El LUPUS ERITEMTOSO liEllEllALIZADO. 

MTECEDEllTES: 

Dentro de las enfermedades del tejido conectivo, la hlpertenslOn arterial 
pulmonar (HAP), ha sido reportada en esclerosis slst&ilca progresiva, particu­
larmente en su variedad CREST; menos frecuentemente en casos de artritis reum! 
tolde, lupus dlscolde, slndrome de Sjllgren, demat0111losltls, enfermedad de -­
Whlpple y enfel'llledad mixta del tejido conectivo. 

la HAP esta siendo reportada cada vez con mayor frecuencia en lupus erlt~ 
matoso generalizado (LEG); dentro de los factores etlopatogénlcos se han cons! 
derado fenOmeno de Raynaud, presencia de complejos Inmunes, anticuerpos antl-­
cardloliplna y enfermedad pulmonar ( 1,2,3), 

Hasta hace poco tle111po, la 6nlca forma de detectar HAP era por medio de -
la medlciOn directa de la preslOn pulmonar a través de cateterlzaclOn cardllca 
derecha; la ecocardlografla Doppler ha mostrado ser un lllétodo no Invasivo que 
permite la estlmulaciOn de la preslOn slstOllca y dlastOllca arterial pulmonar, 
a dicha técnica se ha atribuido una sensibilidad del 511' y una especificidad -
del 851' (4). 

En Méx leo, a6n son pocos 1 os reportes de HAP en LEG; en 1985 8adu 1 reporto 
una frecuencia de 91' en una poblacl6n de 100 pacientes de sexo fe111enlno estudi! 
das en el Hospital General del Centro ~leo Nacional en el Instituto Mexicano 
del Seguro SOclal (5). 

Alarc6n Segovla en 1989, encontr6 en pacientes del Instituto Nacional de -
la Nutrlcl6n "Salvador Zublr4n" una frecuencia del IS en 5 de 500 pacientes con 
LEG (6), 
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La asociación relativa con fenómeno de Raynaud sugiere que algunos casos -
pueden ser una variante de una enfermedad autolnmune; su frecuencia en hlperteº 
slón pulmonar primaria ha sido rep'crtada entre 7 y 301 de los pacientes. (7,8). 

Los pacientes con fenómeno de Raynaud experimentan espasmo vascular; se ha 
descrl to la ocurrencia de hipertensión pulmonar primaria y dicho fenómeno en un 
mismo paciente, esto sugler;e un desorden vasoesp&stlco sistémico. 

El vasoespasmo sistémico puede ocurrir a consecuencia de un estimulo fria 
aplicado localmente. 

El fenómeno de Raynaud ocurre en 75 a 801 de pacientes con HAP y sólo en -
el 201 de pacientes con LEG (9). 

En relación a la participación de complejos inmunes .(Cl), Qulsmorlo y cols. 
reportaron la presencia de estos en la pared de los vasos sangulneos pulmonares 
y sugirieron que estos pueden ser Importantes en la patogénesls de la enfermedad 
vascular pulmonar; reportaron que los depósitos de lnmunoglobullnas contienen • 
actividad de anticuerpos antlnucleares; el factor reumatolde fué también ldent! 
flcado entre los Cl. 

El depósito de Cl ha sido sospechado como mecanismo en la patogénesls de -
vena oclusión pulmonar, una enfermedad caracterizada por lesiones obstructlvas 
de venas y vénulas pulmonares. (10). 

Otro proceso que puede conducir a hipertensión pulmonar, es la presencia -
de episodios trombo embOlicos m6ltiples y recurrentes. 

En 1990, Asherson reporta que sOlo uno de 24 pacientes con LEG tuvo HAP -­
tromboembOlica ademas de anticuerpos antlcardloliplna y antlcoagulante de lupus 

negativos. 

La ttombosls venosa porfunda y el tromboembollsmo en ausencia de HAP han -
sido mucho mas frecuentemente reportados con los anticuerpos antlfosfollpldo. -
(11,12). 
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Nuevamente el grupo de Asherson y Khamashta en 1990, en el reporte de la -
experiencia de HAP en una cllnlca de lupus en el Reino Unido mencionan que nlv!! 
les altos de anticuerpos antlcardlollplna, pueden ocurrir en pocos pacientes -­
con LEG/HAP, pero esto también ocurre en su ausencia; un 681 de pacientes con -
HAP mostraron anticuerpos antlcardlollplna, mientras que la frecuencia en LEG -
es de un 30 a 401 y de menor titulo. ( 13). 

En relacl6n a la ne11110patla, las pruebas de funcl6n respiratoria, suelen -
mostrar un patr6n de tipo restrlctl va. ( 7). 

Un poco antes, en 1986 Asherson menciono que la frecuencia de HAP en aso-­
clacl6n con LEG era cada vez mas reportada, mencionando la existencia de 46 pa­
cientes documentados desde 1952; la edad d~ dichos pacientes ha oscilado entre 
los 18 y 49 anos, con un predominio de 10 mujeres por cada var6n, habiéndose d!! 
tectado fen6meno de Raynaud en el 751 y vasculltls cutlnea en el 331. 

As! mismo, la Incidencia de anticuerpos RNp positivos, a menudo en titulo 
elevado, es mayor que el promedio de 251 en LEG (14). 

Slmonson en San Francisco , Callf. en 1989, definiendo la hlpertensl6n pu! 
monar como la presl6n slst611ca de la arteria pulmonar mayor a 30 11111 de Hg, ~-­

ldentlflc6 una prevalencia de 14' en pacientes IQpl.cos (en 5 de 36 pacientes), 
encontr6 fen6meno de Raynaud muy frecuentemente. 

También encontr6 que existe alguna correlacl6n en la ldentlflcacl6n de la 
presl6n pulmonar entre el cateterismo cardl!co derecho y la ecocardlografla, el 
coeficiente de correlacl6n va de 0.93 a 0.97. (15). 
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Pl.MTENllOOO DEL PllOll.EJlll: 

En el Departamento de Reumatologla del Instituto Nacional de Cardlologla -
"Ignacio Chhez" (INClCH), contamos con un total de 78 pacientes con LEG, !den-· 
tlficados en base a los nuevos criterios de la Asoclacl6n Americana de Reumato­
logla (ARA), 1982. 

Hasta el año de 1990, se ignora la frecuencia con la cual nuestros pacien­
tes lOplcos desarrollan HAP. 

El Onlco antecedente al respecto en el INCICH, es la lnvestlgacl6n cllnlca 
llevada a cabo durante los años 1985-86 por Nava y Amigo; la cual conslstl6 en 
la presentacl6n de 6 casos cllnlcos de pacientes con LEG y HAP ademas de revl-­
sl6n de la literatura, trabajo que posterlonnente fué presentado en el XIV Con­
greso Mexicano de Reumatologla en la ciudad de México; habiéndose concluido de 
tal lnvestlgacl6n que la frecuencia de HAP en LEG es probablemente mayor a la -
esperada y que el cateterismo cardiaco derecho es un método dlagn6stlco rlesgo­
so, sugiriendo un estudio futuro con ecocardlografla por su baja lnvaslvidad. 

Lo anterior suglrl6 la necesidad de una lnvestlgacl6n que pemlta conocer 
la frecuencia de HAP en nuestros pacientes !Oplcos; as! como valorar,. conocer -
y comparar sus manifestaciones cllnlcas. 
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HIPOTESIS: 

En nuestro medio, la frecuencia de hlpertensl6n arterial pul1110nar 
en pacientes con lupus erlte11atoso generalizado, es aparente.ente baja. 
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Ol.JETIVOS: 

1 .- Definir la frecuencia de HAP en nuestra población de pacientes IOplcos. 

2.- Identificar alguna probable correlación cl!nlco patológica que nos - -
oriente a la probable etlologla de la asociación LEG/HAP. 

3.- Valorar los rasgos cllnlcos y métodos diagnósticos que nos permitan lde~ 
tlflcar dicha asoclaclOn. 



- 7 -

MTERUIL Y llETlllOS: 

El universo de estudio esta constituido por aquellos pacientes que acuden 
regulal'ftlente al Departamento de Reinatologh del lllCICH, ya sea a consulta ex­
terna 6 lrea de hospital, y a quienes se ha hecha el dlagn6stlco de LEG en ba­
se a los criterios de la AAA. 

La poblacl6n de pacientes con LEG en dicho departamento es de 78, pero -
s61o 1nclult110s a 35 de ellos, dado que Qnlc..,nte l!sta cantidad reunl6 los -­
criterios de lnclusl6n en el periodo de estudio pre establecido (Marzo-DICletJ! 
bre de 1990). • 

se trata de un estudio cllnlco, prospectivo, descriptivo epldelllol6glco. 

La seleccl6n de pacientes se efectu6 en base a los siguientes criterios: 

a) Criterios de lnclusl6n: pacientes que reunen un •lnlllO de 4 de los 11 -­
criterios para LEG enunciados por la ARA (exanteu Nlar, exantelN dls­
colde, fotosenslbllldad, Qlceras orales, artritis, serosltls, transtor­
nos renales, neurol6glcos, hematol6glcos, 1-.nltarlos y anticuerpos -­
antlnucleares), y que aceptan participar voluntarl-te en el estudio. 

b) Criterios de exclusl6n: pacientes con HAP de otro origen diferente al -
LEG, otras enfel'ftledades del tejido conectivo tales Cll90 esclerosts sls­
tétlllca progresiva, enfel"llledad 111lxta del tejido conectivo, artritis re~ 
utolde, etc. 

c) Criterios de ell•lnacl6n: pacientes que en el tle!llPO establecido de --­

ante11ano para la lnvestlgacl6n, no contaron con el estudio CC111Pleto, s2 
bre todo en relacl6n a llll!todos de dlagn6stlco de laboratorio y gabinete 
o bien, que no aceptaron fonur parte del estudio. 
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Las variables en estudio Incluyeron: 

- PoblaclOn total de pacientes con LEG. 
- PoblaclOn incluida en el estudio. 
- Frecuencia de HAP. 
- DistribuciOn de pacientes por edad y sexo. 
- Tiempo de evoluciOn del LEG al momento del estudio 
- Manifestaciones cllnicas: 

a) Historia cllnica reumatol6gica. 
b) Capllaroscopla del lecho ungueal por medio de Oftalmoscopia (Nelch Allyn) 

a 40 aumentos. en bOsqueda de cambios vasculares, zonas de necrosis, -­
tortuosidad de vasos, etc. 

c) BQsqueda intencionada de fenOmeno de Raynaud trifbico y vasculltls cut! 
nea. 

d) Datos cllnicos sugestivos de slndrome anticardiollplna (abortos esponU­
neos, corea, insuficiencia venosa, migrana, llvedo reticularls, trombo­
sis, etc.) 

e) ValoraciOn por Departamento de CardioneU1110logla: 
-Manifestaciones cllnlcas respiratorias (disnea de esfuerzo y/o reposo, 
tos no productiva, derrame pleural, desdoblamiento del 2o. ruido pulmg 
nar, dolor tor4clco). 

-Teleradiografla de tOrax, en bQsqueda de abombamiento del arco de la -
arteria pulmonar y datos sugestivos de hlpertensi6n veno capilar pulmg 
nar. 

-Electrocardiograma en reposo de 12 derivaciones, en bQsqueda de creci­
miento del ventriculo derecho, datos de sobrecarga ventricular derecha 
y desvlaclOn del eje del complejo QRS a la derecha. 

-Estudios de fislologla pulmonar (pruebas de funcl6n respiratoria), bus_ 
cando patrones restrictivo y obstructlvo. 

- Valoraci6n por Departallll!nto de .Ecocardiografla: 
Con Ecocardiograma modo M bidimensional y Doppler continuo, pulsado a co­

lor, con un aparato Hewlett Packard, Siemens; tratando de identificar 11 pre­
si6n slst6lica de la arteria pul1110111r (PsAP); t0111ando COlllO HAP a aquella PsAP 
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igual 6 mayor a 30 ""'de Hg y registro de regurgitac!On trlcuspldea. 

- Estudios de laboratorio: 

a) De tipo lnmunol(lglco: 
- C0111plemento hemolltico 501 ( CHSO ) • 
- Anticuerpos antlnucleares ( AAN) por inmunofluorescencla 

indirecta, e identlficac!On por Método de OUchterlony de 
anticuerpos 5111, SSA y Rnp. 

- Factor reumatoide por tknlca de latex. 
- VDRL (Venereal Dlsease Research laboratories), prueba de 

floculaciOn falso poSltlva. 

b) Valorac!On del estado de coagulaci6n: 

- Til!lllPO de protromblna ( TP ). 
- Tiet11po de tromboplastina parcial ( TTP). 
- Cuantlficac!On plaquetaria. 
- ldentlflcaciOn sérlca de anticuerpos antlcardlollplna por 

lll&todo de ensayo l11111Uno enzllllltico de fase sOllda (ELISA), 
enpleando cardlollplna cOlllO antlgeno, tipo i11111Unoglobullna 
G. ( ACl IgG ). 

- Antlcoagulante IQplco por método de Exner ( Al ) • 

- Cateter!SlllO cardi6co derecho. ( eco ). 
En 8 de los 35 pacientes incluidos, se llevo a cabo CCD por 11Dtlvo indepen­
diente al de nuestra lnvestlgaciOn, con la finalidad de lledlc16n de preSlones 
lntracavltarlas; aunque no fOl'lll& parte de nuestros objetivos en el presente 
estudio es interesante evaluar estos datos 1 llel!Cionarlos. 
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lllSUI. TllDOS: 

La poblacl6n total de pacientes con LEG en el Departamento de 
Reumatologla del INCICH hasta el ano de 1990 es de 78 pacientes, de éstos 
s61o Incluimos a 35 ( 441 ), quienes reunieron los criterios requeridos y 

de estos a su vez, s61o 5 cursaron con HAP, lo cual significa una frecuen­
cia de 141, (Ver tabla 1). 

De estos pacientes, 31 fueron de sexo femenino ( 88.5 1 ) y 4 
de sexo masculino ( 11.4 1 ); con una edad promedio de 31.7 ! 13 anos. 

El tiempo de evolucl6n de LEG al momento del estudio fué muy -
variable, siendo el grupo mas frecuente el ubicado entre los 2 y 6 anos, 
representado por 17 pacientes ( 48.5 1 ) . ( Tabla 11 ) • 

Los resultados de las principales variables estudiadas, se re­
s'-¿" las tablas 111 y IV. 

Desde el punto de vista cllnlco, se formaron 2 grupos, el prime­
ro ( Grupo 1 ) constituido por aquellos pacientes con HAP ( n=5), y el Gru­
po 11 formado por aquellos pacientes sin HAP (n=30). 

En el grupo 1 encontrPIDs fen6meno de Raynaud en un 601, vascu-
11 tls cut4nea en 401. (Tabla V). 

En el grupo 11 estas •IS11as variables se encontraron en porcen­
tajes de 66, 50 y 331 respectlvallll!llte. ( Tabla VI). 
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En cuanto a manifestaciones respiratorias se refiere, en aquellos pacientes 
con HAP, las mas frecuentes Identificadas fueron disnea tanto en reposo como en 
ejercicio y desdoblamiento del 2o. ruido pulmonar, siendo menos frecuentes el do­
lor toraclco y Ja presencia de derrame pleural; no Identificamos nlngQn paciente 
con tos seca. ( Tabla Vil ). 

La bQsqueda de manifestaciones cllnlcas sugestivas del slndrome antlcardlo­
llplna en Jos pacientes del grupo 1 demostrO lo siguiente: Insuficiencia venosa 
y Jlvedo retlcularls en el 401, mlgrana y abortos espontaneas en el 20Z, ausen-­
cla de trombosis y corea; cabe mencionar aqul que aunque el VORL y los ACL estu­
vieron presentes en el 201 de Jos casos, esto ocurrlO en 2 diferentes pacientes. 
( Tablas VIII y IX ). 

Desde el punto de vista de laboratorio, en el grupo 1 el TP ful! normal en -
todos los casos, el TTP estuvo prolongado mas de 5 segundos del control en 2 de 
estos pac 1 entes. 

En el mismo grupo en todos los pacientes se Identificaron anticuerpos anti­
nucleares con patrOn muy variado, siendo Jos mas frecuentes el anular, fibrilar 
y raros homogéneo y punteado; la especificidad mostrO ausencia total de anticuer­
pos SSA, 401 de posltlvldad a RNp y 601 asno, hlpocompJementemla (CH50) en un 801, 
cabe destacar la negatividad del factor reumatolde en el IDOS de Jos pacientes con 
HAP. (Tabla X) 

Continuando en el grvpo 1, el VDRL falso pos! ti vo se encontrO en un 201, ACL 

positivo en 201; el antlcoagulante IQplco sOJo se estudio en uno de Jos 5 pacien­
tes y ful! negativo; el rango de plaquetas ful! de 238,000 en promedio (Tabla VIII). 

Para el grupo 11 (pacientes sin HAP) los. resultados fueron Jos siguientes: -
TP 231, TTP ?31, VORL 201, FR 43.41, AAN 901, CH50 801, · Snl 261, SSA 131, RNp 361, 
AL 01, ACL 231 y rango promedio de plaquetas de 193,000. (tabla XI). 

Estudios de gabinete: en Ja teJeradlografla de tOrax, solo en 2 pacientes se 

ldentlflcO rectificacion del arco de la arteria pulmonar y datos sugestivos de -­
hlpertenslOn veno capilar pulmonar (HVCP) en los pacientes del grupo I; el resulta­
do de las pruebas de funclOn respiratoria en pacientes con HAP fué el hallazgo de -
un paciente con patrOn obstructlvo y uno mas con patrOn restrictivo, siendo no,,.ales 
el resto. (Tabla XII). 
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Desde el punto de vista electrocardlograflco, el trazo fué nonnal en 4 de 
ellos ( grupo 1 ) y sólo uno llklstrO crecimiento del ventriculo derecho y des-­
vlaclOn del eje de AQRS a la derecha (Tabla XIII). 

Las caracterlstlcas Individuales de cada uno de los 5 pacientes con HAP en 
cuanto a estudios de gabinete se muestran en la tabla XIV. 

El ecocardlograma fué normal en 32 pacientes, entendiendo por esto una PsAP 
menor a 30 mm de Hg, en los otros 3 se encontró llAP, todos de sexo ft!llll!nlno, con 
una edad promedio de 32.6 anos y una PsAP de 40.6 • de Hg; el tletlpO deevol. del 
LEG de 8 anos promedio. 

El CCD se efectuó en 8 de 35 pacientes, Identificando HAP sOlo en 2 de ellos 
( es i"'l>Ortante Mencionar que en el caso de los 3 pacientes en lo que se ldentlfl­
cO HAP por ecocardiografla no se efectuó CCD). 

La PsAP pronoedlo Identificada por éste llétodo fué de 31 • de Hg, edad pro­
medio 41 anos, ambas pacientes de sexo f.,.,nlno y un tll!ftlPO de evolución de LEG -
de 14.5 anos. 

Resultado global: ldentlflca110s un total de 5 pacientes con llAP ( 3 por llé-­
todo ecocardlogr8flco y 2 por CCD), resultando una frecuencia del 141 en nuestra 
población de pacientes IQplcos: en caso de ser estrictos y restringimos a los ob­
jetivos de. nuestro estudio (eliminando a los pacientes detectados por CCD~la fre-­
cuencla serla Onica11ente del 8.51. 

Incluyendo a los 5 pacientes la llE!dla de edad fué de 36 anos, til!llPO de evo-­
luciOn del padecimiento 10.6 anos, sexo f-nlno ·1001 y PsAP pnJledio 36.8 • de -
Hg (Tabla XV). 

Cabe mencionar que en aquellos 2 pacientes con HAP Identificada por CCD el -­
ecocardlograma fué nonoal, sin e.iiargo en allbos cateterlSllDs la elevación de la -­
PsAP fué leve a diferencia de los 3 pacientes con HAP diagnosticados por lledlo de 
ecocardlografla, en los cuales Ja HAP fu4! llls severa. 

Se anexa una gr8flca que .. estra la frecuencia .,ndlal de HAP en LEG de acuer 
do a los distintos reportes en la literatura (Tabla XVI); asf c~ un cuadro COlllP! 
ratlvo entre los hallazgos de nuestro estUdlo y los datos recopilados por Asherson 
entre los anos de 1952 a 1986 (Tabla XVII). 
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DEPARTAMENTO DE REUMATOLOGIA, INCICH 
POBLACION DE PACIENTES CON LEG ( 1990 ) 

TOTAL ESTUDIADA CON HAP 

-POBLACION 

TABLA 1 
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TIEMPO DE EVOLUCION DEL LEG AL MOMENTO 
DEL ESTUDIO. ( BUSQUEDA DE HAP ) 

17 

1 ano 2-11 afto• 7-11 aftoa 12-111 afto• • de 111 aftoa 

TIEMPO DE EVOLUCION 

- DEL PADECIMIENTO 

TABLA 11 
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RUUllDI OllAFICO DI: Lll8 PRINCIPALll8 VUIULU DI: PACIIDITH 
CON LllO 11:11 LOS QUI: 811: IDllllTIFICO lllU': ( n•5 ) 

VUIULS PACillllTS 1 2 3 4 5 

Sexo F-. F-. Fem. Fem. F-. 

Edad 16 47 35 42 40 

Ti-po evol. 2a. 13a. 9a. 9a. 20a. 
LEO 

Vaaculitia SI NO NO NO SI 
déraica 

capilaroacopia SI SI NO NO NO 
anoraal 

FenOlleno de SI NO SI NO SI 
Raynaud 

Manifeatac. Derrame DPB/2PR NO NO DGB/dolor 
pul110nares pleural, tor6cico. 

2PR 
Factor 
reumatoide Neg. Neg. Neg. Neg. Neg. 

AAN (patrón) A,P,F P,F A,F,H P,F,H P,A 

SSA Neg. Neg. Neg. Neg. Neg. 

RNp Pos. Neg. Neg. Neg. Pos. 

5'" Pos. Neg. Pos. Neg. Pos. 

CH 50 40 20 20 80 40 

DOS Di- de grandes esfuersoa. 
DPS Di- de pequalloa esfueraoa. 
:ZPll DH<lobla.i-to del :z• ruido pu1-r •. 

TABLA III 
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RESUMEN GRAFICO DE UUI PRlKClPIU.U VARlULES DI: PAClll:llTll:S 
CON LEO EN LOS QUI: SB IDEllTIFICO HAP ( n•5 ) 

VARIABLES EH RSLAClOK A LA P08IBILlDllD DI: SllfDROllB 
AllTIFOSFOLlPIDO ) 

VARIABLE PllCIIDITS 1 2 3 ' 
Abortos NO 3 NO NO 

Corea NO NO NO NO 

lnsuficienc:la NO SI NO NO 
Venosa Mia 

Livedo SI NO SI NO 
ret:lcular:ls 

Migrana SI NO NO NO 

Trombosis NO NO NO NO 

VDRL Neg. Neg. Neg. Poa. 

ACL (IgG) Neg. Neg. Neg. Neg. 

TP Nl ,Nl Nl Nl 

TTP os• Nl Nl Nl 

Anticoagulante NB NE NB NB 
lúp:lco 

5 

NO 

NO 

SI 

NO 

NO 

NO 

Neg 

Po• 

Nl 

010• 

Neg 

Plaquetas 315000 213000 268000 182000 186000 

111 -llZ No ef-tuado 

TABLA IV 
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PACIENTES CON LEG/HAP 
GRUPO 1 

RESULTADOS 

3 

110 .. 40 .. 40 .. 

MANIFESTACION CLINICA 

EJ FEN. RAYNAUD TRIF. - \l\SCULITIS CUTANEA 

- CAPILAROSCOPIA ANOR. 

TABLA V 
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PACIENTES LUPICOS SIN HAP 
GRUPO 11 

RESULTADOS 

19 

88 .. 110 .. 33 .. 
MANIFESTACION CLINICA 

CJ FEN. RAYNAUO TRIF. - \1118CULITl8 CUTANEA 

- CAPILAROSCOPIA ANOR. 

TABLA VI 
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RESULTADOS 

MANIFESTACIONES RESPIRATORIAS 
( CLINICO - RADIOLOGICAS ) 

GRUPO 1 n•5 

40 .. 40 .. 20 .. 20 .. o .. 40 .. 40 .. 
CLINICA GABINETE ---

film DISNEA CJ 2PR - DOLOR TORAC. CJ DERRAME PLEURAL 

CJ TOS SECA - R. ARCO PULM. ~ HVCP 

TABLA VII 
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0,8 
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RESULTADOS 

MANIFESTACIONES RESPIRATORIAS 
( CLINICO • RADIOLOGICAS ) 

GRUPO 1 

40 .. 40 .. 20 .. 20 .. o .. 40 .. 40 .. 

l!l!!iJ DISNEA 

0 TOS SECA 

CLINICA OAllNETE 

D 2PR - DOLOR TORAC. 0 DERRAME PLEURAL 

- R. ARCO PULM. m HVCP 

TABLA VII 
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20 .. 20 .. 

VDRL 

TTP prol. 
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SEROLOGIA 
GRUPO 1 

o .. 40 .. 

ESTUDIO SEROLOOICO 

CJ ACL CJ 
CJ Anllcoog. 16plco 

TP 

••••••l ••11••11, Utl1t 11111111 ... ttlll ti 11 t1U11t1. 

------ ~------· 

o .. 

prol. 

TAILA VIII 
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RESULTADOS 

20 .. 23 .. 

- 22 -

SEROLOGIA 
GRUPO 11 

7 

23 .. 

7 

23 .. 

MANIFEllTACION BEROLOGICA 

o .. 

- VDllL 
c::J TTP pro!. 

0 ACL - TP prol. 
D antlcoag. lúplco 

•esto •I ••ll•tll• H•l•I 1111 11 llffltlll e• 1 1 .. 111'91 

TAILA IX 
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MANIFESTACIONES SE ROLOGICAS 
GRUPO 1 

RESULTADOS ( INMUNOLOGIA ) 

110 .. 

• sm 
EJ RNp 

100 .. o ... 40 .. 

SEROLOOIA 

CJ AAN 

CJ lllA 

4 

o .. IO .. 

CJ f. REUMATOIDE 

llllillllD CH50 

TABLA X 
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MANIFESTACIONES SEROLOGICAS 
GRUPO 11 

RESULTADOS ( INMUNOLOGIA ) 

24 

ªº .. 

- CH50 
EJ RNp 

27 

110 .. 28 .. 38 .. 13 .. 43 .. 
MANIFESTACION HROLOOICA 

0 AAN 

- 88A 

.... 
- FAC. REUMATOIDE 

TA•LA XI 
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PRUEBAS FUNCIONALES RESPIRATORIAS 
GRUPO 1 

RESULTADOS 

eo .. 20 .. 20 .. 

PATRON FISIOLOOICO PULMONAR 

B NORMAL CJ PATRON RESTRICTIVO 

- PATRON OSSTRUCTIVO 

TAILA XII 
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ELECTROCARDIOGRAFIA · 
GRUPO 1 

RESULTADOS 

110 11 20 11 20 11 
•N RL MISllO MCll•H lq I 

- NORMAL - CRECIMIENTO V.D. 

c::J AQR8 DEllV. A LA DER. 

TABLA XIII 
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PACIIDl'HS CON LUPUS IDIIHllATOBO CIDIDALIZIUIO 
E HIPIDITENSION llllTIDIIAL PULNONAJI I n•5 ) 

TllLll TOlllU 

Normal 

Abollb. 
Pulmonar 

Atelectasia 

Normal 

HVCP 

n 
HVCP 
P8lll' 
Pn 

11110 Pra llCOCIUlll. CATllTllllIBllO 
P•lll' P8lll' 
1-1 1-> 

Normal Normal 35 NE 

Crecia. Restric. 47 NE 
VD y Severa 
dssv. 
AQRS der. 

Normal Obatructivo 40 NE 

Normal Normal Normal 32 

Normal Nor11al Normal 30 

No efectuado. 
Hiperten•16n vano capilu pu1-r. 
Pre•i6n •i•t611ca de arteria pu1-ar. 
Prueba• de func16n r••piratoria. 

TABLA XIV 
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ll&TODOB DIAONOBTICOB 
FllECUINCIA DI: HAP: 14 .. ( 5 de 35 pacientea con Lll:G ) 

MllTODO 110. Pac. Beao ll:voluciOn Edad PaAP 
Lll:G Pre.. Pr-. 

(aftoa) (aftoa) (-Hg) 

Ecocardiografia 3 Fea. e 32.6 40.6 
Doppler. 

Cateterismo 
cardi6co 2 Fem. 14.5 41 31 
Derecho 

llUULTADO 
GLOBAL 5 100 ' 10.6 36 36.8 

Fem. 

PaAP • PllUIOll BIB'fOLICA DI: JIJITll:llIA PULllOllAll 

TABLA XV 
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PllECUIHCIA NUMDIAL 

FRECUENCIA DE HIPERTIHSIOH ARTSllIAL PUUIONAR IH DIPllUlllTllS 
SBllIES DESCRITAS EH LA LITERA'ftlRA, 

AUTOR ABO SEDE PREC. HAP 8I8LIOOUPIA 

Harvey 1954 o' 19 
(0 de 138) 

Pérez y 1981 New York 
9 ' 

19 
Kramer (4 de 43) 

Quismorio 1984 LOS Angeles 0.5 ' 10 
(2 de 400) 

Badui 1985 México, D.F. 
9 ' 

5 
(9 de 100) 

Asherson 1986 Londres 46 pac. entre 2 
1952 y 1986 

Al arcón 1989 México, D.F. 
l ' 

6 
Segovie (5 de 500) 

Simonson 1989 San Francisco 14 ' 15 
(5 de 36) 

Asheraon 1990 Londres 5' 13 
(24 de 500) 

INCICH 1990 México, D.F. 14' ESTUDIO 
( Bori - (5 de 35) ACTUAL, 

,...igo J 

TABLA XVI 
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Cuadro ccmparativo LICO con IUlP. 

llnAli•i• de aaharaoo (Londrea), 
46 paci-t•• publicado• - la­
literatura (1952 a 1916). 

Edad 18 a 49 al\OS 

Sexo 90 ' Fea. 
10 ' Maac. 

Fen611eno 
de 75 ' Raynaud 

Enfermedad 63 ' Renal 

Vaaculitia 
cut6naa 33 ' perif6rica 

AC RNp m6a del 25 ' propio del· LEG 
Factor 
ReWDBtoide 80 ' 
Anticoagulante alta 
lúpico incidencia 

HiatopatOlogia LeBi6n 
plexif orme 

Bibliograf ia Ref. 2 

Depto. de ae ... tologia, 
INCICH (1990). 
5 paci-tea coo LIC0/11111' 

16 a 42 ª"ºª 
100 t Fem. 

60 ' 

N. l. 

40 ' 

40 ' 

o ' 
o' N. l. en 4 pacientaa 

N. l. 

Estudio actual 

N. I •. No inveatigado 

TABLA XVII 
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DISCUSUlll: 

La afecciOn cardiovascular en pacientes con LEG incluye pericardio, endocar­
dio, miocardio y arterias coronarias; de acuerdo a varios reportes estas compli-­
caciones se presentan aproximadamente en el SOS de los casos. 

En nuestro estudio encontramos una frecuencia de HAP de 141 (5 de 35 pacien­
tes), lo cual es ligeramente mayor a la frecuencia promedio descrita previamente 
en la literatura tanto nacional como mundial (Tabla XVI). 

Es importante mencionar que esta relativa "alta" frecuencia puede ser debi­
da a que la ecocardiografla est6 efectuada en el INCICH, lugar en el cual hay -­
una gran experiencia al respecto adem!s del hecho de que en 2 pacientes se iden­
tifico HAP por medio de CCD. 

Lo anterior sugiere desde luego que el ecocardlograma modo M bidimensional 
es un método de diagnostico muy sensitivo. 

Probablemente la HAP en LEG en el pasado no ha recibido la importancia nece­
saria debido a que sus manifestaciones principales desde el punto de vista cllnico 
suelen ocurrir cuando la PsAP es ya muy elevada; y esto desde luego significa un 
retraso en el dlagnOstlco; a6n se Ignora por lo mismo el significado a largo pla­
zo de la elevaclOn leve a moderada en la preslOn pulmonar en pacientes aslntom4-­
tlcos. 

Sin embargo, si la sospecha cllnlca de HAP existe, en un paciente con LEG, -
la ecocardlografla Doppler es el método Ideal para determinar su presencia y sev~ 
rldad. 

El tiempo de evo!. del LEG al momento del estudio en nuestros 35 pacientes -
Incluyo un mayor n6mero de pacientes entre los 2 y 6 anos pero en el caso de tos 
pacientes con HAP el promedio al momento del Dx de PsAP elevada fué de 8 anos. 

Se han sugerido hipotéticamente en la patogénesls de HAP en LEG tas sgtes. -
poslblllldades: enfermedad pulmonar Intersticial con pérdida de la reserva vascu­
lar, trombosis In sltu de arteriolas pulmonares, presencia de antlcoagulante !6p! 
co, predlsposlclOn genética (hay familias con hlpertenslOn pulmonar primaria), -­
desequilibrio en prostaclclinas y tromboxanos, vasoreactivldad (fenftoleno de Ray-­
naud), vasoconstrlcclOn de arterias pulmonares y depOslto de COlllPlejos l111111nes en 
vasos pulmonares, sin existir hasta el momento una concluslOn definitiva al res-­
pecto. 
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En nuestra investigación en cuanto se refiere al fenómeno de Raynaud, este 
fué encontrado en los pacientes con HAP en el 601 de los casos y en cantidad muy 
similar (661) en los pacientes sin HAP. 

Sabemos que de hecho éste fenómeno ocurre en el LEG ( per se) sólo en el --
20% de los casos generalmente, de tal fonna que esta aparente mayor incidencia po 
drla suJerlr una relación causa-efecto con la aparición de HAP, desde luego no p~ 
demos justificar que en nuestros paclent.es hubiese ocurrido vasoconstrlcción en : 
vasos pulmonares. 

La vasculltls pulmonar mediada por depósito de c.1. es otra de las posibili­
dades etiológicas mencionadas, en nuestro estudio no se Investigó la hlstopatolo­
gla al respecto dado que no se tomaron biopsias. 

Su evaluación se hizo de manera Indirecta a través de la bQsqueda de vascull­
tls en piel, resultado presente en el 401 de los pacientes del grupo 1 y en 501 -
de pacientes del grupo 11. 

Oesde luego la evaluación Indirecta resta valor a estos datos, sin embargo, 
es alta la frecuencia de vasculltls en ambos grupos. 

En cuanto a anomallas en la capilaroscopfa del lecho ungueal sugestivas de -
vasculitis, estas Igualmente fueron muy frecuentes en el grupo con HAP (401) y me­
nos aunque en porcentaje similar en el grupo 11 (301). 

Pasando al terreno de las man! festaclones cllnlcas, desde el punto de vista 
respiratorio, destacaron la presencia de disnea tanto de ejercicio como en reposo 
y el reforzamiento del Zo. ruido pulmonar; datos que de encontrarse en un pacien­
te con lupus deben hacer sospechar Inmediatamente la presencia de HAP y justificar 
por SI sólos una evaluación ecocardlogr~flca. 

Menos frecuentemente encontrados fueron el dolor tor~clco y derrame pleural. 
Se han mencionado los estados de hlpercoagulabllldad y la presencia de trom­

bosis In sltu de vasos pulmonares como causa probable de HAP; en relación a e- -
llo analizamos las manifestaciones cllnicas sugestivas del sfndr.- antlcardloll­
plna en los 5 pacientes con HAP, encontrando insuficiencia venosa de miembros in­
feriores y 11 vedo retlcularls en el 401, mlgrana y abortos esponUneos en el ZOI, 
sin Identificarse casos de corea y trombosis. 

A su vez, el grupo sin HAP mostró en orden decreciente; llvedo retlcularls -
(601), mlgrana (231), Insuficiencia venosa (131), abottos (IOIJ, trollbosls (31) 
y corea ausente. 
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Tratando de profundizar en la investigación al respecto, hicimos determina­
ción de tiempo de protrombina y de tromboplastlna parcial. cuenta plaquetarla, -
búsqueda de VDRL falso positivo, anticuerpos antlcar'dlollplna y antlcoagulante -
lilplco resultando lo siguiente: en pacientes del grupo l el TP fué normal en el 
100%, TTP 5 segundos mayor que el control en el 40%, el antlcoagulante lilplco s~ 
lo se Investigó en uno de los 5 pacientes con HAP y resultó negativo.; tanto el 
VDRL como los ACL resultaron positivos en uno de 5 pacientes, sin embargo en di­
ferente paciente; el rango promedio de plaquetas fué normal. (238 mil). 

Hay que mencionar que sólo se efectuó determinación de ACL tipo lgG. 

De lo anterior se concluye que uno de esos 5 pacientes muy probablemente cur 
sa con s!ndrome antlcardlol lplna secundario a LEG y que esto podr!a Influir en -
la génesis de la HAP, desdeel punto de vista cllnlco ninguno de los pacientes -
del grupo 1 cursó con datos sugestivos de trombosis. 

Cabe destacar el hecho de que el LEG per se cursa con una frecuencia de ACL 
entre 30 y 40% y de bajo titulo (17). 

Desde el punto de vista serológlco, como era de esperar, en ambos grupos se 
encontró un alto porcentaje de posltlvldad de AAN (con todos los patrones existe~ 
tes, predominando anular y fibrilar en el caso de pacientes con HAP), e lgualmen• 
te un alto consumo de complemento. 

Es de llamar la atención que el grupo de pacientes con HAP, cursó con 100% 
de negatividad en cuanto la presencia de factor reumatolde, sobre todo debido a 
que lo reportado por Asherson en 1986 en revisión de la literatura mundial des­
cribe una posltlvldad del mencionado factor alrededor del 80S en pacientes con HAP_; 
en nuestro grupo de pacientes sin HAP se encontró en un 43S. 

Es de Interés el hallazgo de altos porcentajes de anticuerpos Sm y RNp (60 • 
y 40S) respectivamente y ausencia total de anticuerpos SSA en el grupo I; por su 
parte en el grupo 11, éstos se encontraron en porcentajes del 26, 36 y 131 respec­
tivamente. 

Asherson en Londres en 1986 ( 14), mencionó que la Incidencia de anticuerpos 
RNp positivos es mayor en pacientes lilplcos con HAP ·que en pacléntes con LEG per 
se, en los cuales suele ser encontrado alrededor de sólo un 251, lo anterior se 
corrobora en nuestro estudio. (Tabla XVII). 
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En cuanto edmenes de gabinete, los datos mas destacables fueron rectl flca­
éión de la arteria pulmonar y datos sugestivos de hipertensión veno capilar pul­
monar en la teleradlografla de tórax, ambas en el 401 de los pacientes. Electro­
cardlograflcamente, sólo un paciente mostr6 crecimiento del ventriculo derecho -
y desviación del AQRS a la derecha. 

En las pruebas de función respiratoria, el patrón m!s frecuentemente hallado 
de acuerdo a la literatura es el restrictivo, nosotros encontramos dicho patrón -
en el 201, pero en mismo porcentaje encontramos el patrón obstructlvo. 

Estudios previos han demostrado que el ecocardlograma es un método diagnós­
tico Ideal, no Invasivo que permite la determinación de la presencia y severidad 
de 1 a HAP y que puede ser Qtl 1 en su seguimiento. 

La literatura refiere una alta especificidad con menor sensibilidad. 
Identificamos 3 de los 5 casos con HAP por medio de ecocardlografla, defl- -

nlendo a la HAP como una PsAP Igual ó mayor a 30 ""' de Hg. 

El ecocardlograma fué normal en 32 de 35 pacientes, en los 3 restantes, la -
PsAP promedio fué de 40.6 mm de Hg, el resto de los datos promedio fué 32.6 años 
de edad y tiempo de evolución del LEG de 8 anos. 

Por motivo diferente al de nuestro estudio, 8 pacientes contaban con catete­
rismo cardiaco derecho: precisamente en 2 de los pacientes con HAP el diagnóstico 
se llevó a cabo por medio de éste método dlagn6stlco, el cual sabemos es de Indo­
le Invasivo y con cierto grado de morbl mortalidad; en estudios previos acerca de 
eco reportados en la literatura, se ha Identificado en casos de HAP en LEG una -­
PSAP entre 22 y 70 11111 de Hg con una media de 46.9 11111 de Hg. 

En nuestros 2 pacientes la presl6n media fué mucho menor a lo reportado (31""' 

de Hg), con una edad promedio de 41 anos y un tiempo de evolucl6n del LEG de 14.5 
anos. 

De lo anterior podemos deducir desde luego que es un método Gtll, probable­
mente tenga en caso de leve hlpertensl6n pulmonar mejor senslbll ldad que el mé- -
todo ecocardlogr&flco, aunque no podemos asegurarlo dado que no fué el objetl vo -
de nuestro ·estudio. 

No deja de ser un estudio rlesgoso y con Indicaciones limitadas. 
Anteriormente, 4 estudios por lo menos han demstrado una estrecha correla­

cl6n entre estudios slmultaneos de Ooppler y ceo en la medición de las presiones 
pulmonares (20-23). 
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AESlllEll. 

El presente estudio muestra que la HAP en asoclaclOn con LEG tiene una pre­
valencia del 14i en nuestro departamento de Reumatolog!a. 

La severidad de la elevaciOn de la presiOn pulmonar fué leve en 2 de 5 pa-· 
cientes, con un grupo promedio de 36.8 11111 de Hg. 

Desafortunadamente no contamos con un grupo de pacientes control, pareados 
por edad y sexo, que permitiera hacer estudios comparativos. 

Dada la frecuencia registrada podemos mencionar que realmente la HAP es dl9 
na de ser tomada en cuenta. 

No es necesario COOK> prueba confirmatoria efectuar eco, dado que se confir· 
mO la sensibilidad del método Doppler, a excepclOn quizAs de aquellos pacientes 
con una mlnima elevaclOn de la PsAP (aunque ésto tendrla que evaluarse detenida­
mente en un estudio comparativo entre ambos métodos). 

Hay aGn mucho por conocer respecto a la(s) verdadera(s) etlologla(s) de la 
asociaciOn HAP/LEG; no podemos concluir una relaclOn causa-efecto definitiva de 
nuestros hallazgos, sin embargo el vasoespasmo sistémico parece tener un lugar 
Importante en la etlopatogenla. 

Es conveniente a futuro un seguimiento de estos 5 pacientes para conocer • 
el comportamiento de la HAP asl COOK> la respuesta terapéutica y pronostico. 
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CClllCl.llSIGES: 

1.- La frecuencia de HAP en nuestra población de pacientes con LEG es de 141. 

2.- Encontramos una alta Incidencia de Fen6meno de Raynaud, capllaroscopfa -
anormal y vasculltls cutanea en pacientes con HAP; sin embargo en nQmero 
muy similar al del grupo de pacientes sin HAP. 

3.- Detectamos HAP subcllnlca mediante estudio ecocardlogr!flco. 

4.- las principales manifestaciones cllnlcas fueron reforzamiento del 2o. -
ruido pulmonar y disnea de esfuerzo. 

s.- La ecocardlografla es un método no Invasivo, confiable y sensible en el 
di agnóstico de HAP. 
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