Hipertension pulmonar de rapida
evoluciéon como manifestacién principal
de la enfermedad mixta del tejido
conectivo

Sr. Editor: La enfermedad mixta del tejido co-
nectivo (EMTC) es una enfermedad inflamato-
ria difusa del tejido conectivo (EIDTC), que se
caracteriza por la presencia de sintomas de lu-
pus eritematoso sistémico, esclerodermia, poli-
miositis y artritis reumatoide. La presencia de
anticuerpos anti-Ul RNP se ha sefialado
como caracteristica de la enfermedad y le con-
fiere una cierta independencia respecto a
otras EIDTC'?. En la descripcion inicial se con-
sideré una enfermedad de buen prondstico vy,
en general, con escasa repercusion visceral'.
En los Ultimos afios, sin embargo, se ha des-
crito la afecciéon pulmonar como una situacion
frecuente en la EMTC y con una importante
morbimortalidad®. El propésito de esta carta es
presentar un caso de hipertensién pulmonar
(HTP) con réapida y fatal evolucion en el con-
texto de la EMTC.

Mujer de 25 afios con antecedentes personales de
amigdalectomia y adenoidectomia. Consulté por no-
tar, desde hacia un afio, cambios de coloracién en
las manos y los pies (palidez y cianosis alternante)
coincidente con exposicién al frio, asi como artralgias
en las manos, hombros, codos y rodillas. Asimismo
notaba hinchazén difusa de los dedos de ambas ma-
nos y rigidez matutina de duracién variable. El trata-
miento con antiinflamatorios mejoré parcialmente
estos sintomas. En la anamnesis dirigida referia lesio-
nes eritematosas en el tronco y los brazos que empe-
oraban con la exposicién al sol, asi como cierta debi-
lidad, en especial en los miembros superiores, al
realizar actividades de moderada intensidad. No ha-
bia tenido sequedad de la mucosa oral, aftas orales,
disfagia o disnea. En la exploracion fisica destacaron
una coloracién pélida en los dedos de ambas manos
y telangiectasias periungueales aisladas. La ausculta-
cién cardiopulmonar fue normal y la exploracién ab-
dominal fue esencialmente normal. En la exploracién
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TABLA'1

Resultados (en mmHg) del estudio
hemodinamico efectuado

VCs AD vD Tronco AP
PS 24 26 115 105
PD 24 16 7 60

PS: presién sistdlica; PD: presion diastélica; VCS: vena cava
superior; AD: auricula derecha; VD: ventriculo derecho; AP:
arteria pulmonar.

del aparato locomotor destacaban una hinchazon di-
fusa de los dedos y ligera contractura en flexién en
los codos.

Un mes después, y estando pendiente de una segun-
da valoracién, consultdé en el servicio de urgencias
por disnea de reposo en los ultimos tres dias, que ha-
bia sido ante esfuerzos moderados e intensos en las
Ultimas tres semanas. No referia tos, expectoracion,
hemonptisis, dolor toracico ni otros sintomas relevan-
tes. En la exploracion fisica destacd una importante
cianosis, y en la auscultacién cardiopulmonar el mur-
mullo vesicular era normal y habia un aumento en
la intensidad del segundo tono cardiaco. La presion
arterial era de 80/40, y se palpaba el latido del ven-
triculo derecho. Se aprecié una hepatomegalia dolo-
rosa a la palpacion. En el anélisis efectuado en ese
momento habia 12.800 leucocitos con una formula
normal, la hemoglobina era de 11,1 g/dl y el VCM de
81 fl. La pO, era de 71 mmHg, la pCO, de 16 mmHg
y la saturacion del 93%. El pH era de 7,36 y el HCO,
de 9 mM/I. En la radiografia de térax se apreciaba
cardiomegalia con crecimiento de cavidades dere-
chas, asi como dilatacién de los vasos pulmonares. El
electrocardiograma evidencié un ritmo sinusal a una
frecuencia de 120 lat/min y crecimiento de la onda p.
El ecocardiograma revel6 una gran dilatacion de las
cavidades derechas, el septo interauricular estaba in-
tegro y rechazado hacia el lado izquierdo. Se aprecio
asimismo insuficiencia tricuspidea moderada-grave e
importante HTP con una presién estimada de la arte-
ria pulmonar de 105 mmHg. El ventriculo izquierdo
era normal. Se realiz6 una arteriografia pulmonar en
la que no se observaron signos de tromboembolismo
pulmonar, y en el estudio hemodinédmico realizado se
observaron los valores indicados en la tabla 1.

Con el diagnéstico de HTP primaria ingres6 inicial-
mente en la planta de hospitalizacion pero, dada la
mala evolucién clinica, se trasladé a la unidad de
medicina intensiva. Ante la sospecha de microembo-
lismo pulmonar, se realizé tratamiento fibrinolitico.
Sin embargo, el deterioro clinico fue progresivo y fa-
llecié a las 24 h de su ingreso

La valoracién posterior de los anélisis solicita-
dos en la primera consulta ofrecié como datos
mas destacables los siguientes: VSG 114 mm;
PCR, 5,04 mg/dl; IgG, 3.900 mg/dl. El factor
reumatoide fue positivo (1.990 Ul/ml; valor
normal hasta 14 Ul/ml) y en el proteinograma
destacd un aumento policlonal de las gamma-
globulinas (47,9%). Los anticuerpos antinuclea-
res fueron positivos a un titulo de 1/1.280 con
patron moteado. Los anticuerpos anti-ADN,
anti-Ro, anti-La, anti-Sm y anti-Scl70 fueron ne-
gativos, y los anti-RNP, positivos.

El estudio necrépsico efectuado revelé como da-
tos més destacados la presencia en el pulmoén
de hiperplasia concéntrica de la intima que
afectaba a vasos de pequefio y mediano calibre.
No habia fibrosis intersticial significativa.
Aunque se sigue considerando la EMTC como
una enfermedad de buen pronoéstico, la alta
frecuencia de afeccion pulmonar en este pro-
ceso patolégico ha condicionado, sin embargo,
que el pronoéstico global no sea considerado
tan favorable. Este mal prondstico y una signi-
ficativa mortalidad estan relacionados con la
afeccién vascular pulmonar y el desarrollo de
HTP. Esta complicacion puede estar presente
hasta en dos tercios de los pacientes con
EMTC*. La evolucién clinica que se ha descrito
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es variable aunque, en general, desfavorable.
La respuesta al tratamiento con esteroides e
inmunodepresores ha sido en ocasiones favo-
rable, aungue también se ha descrito falta de
respuesta a este tipo de tratamiento®. En este
sentido el tratamiento con prostaglandinas
(prostaciclina en infusién continua o inhalada)
u oxido nitrico inhalado ha demostrado ser util
en pacientes con HTP secundaria a una
EIDTC®. Los vasodilatadores pueden también
resultar perjudiciales en la HTP, por lo que de-
ben usarse con cautela’.

Aunque se han descrito la tromboembolia pul-
monar y la fibrosis intersticial como causa de
HTP en la EMTC, las alteraciones vasculares
suelen ser preeminentes. Entre estas alteracio-
nes destacan las vasculitis necrosante, la fi-
brosis de la intima y la hipertrofia de la media
en arterias de mediano calibre, de modo simi-
lar a lo que ocurre en la HTP primaria (arterio-
patia plexiforme)®.

El presente trabajo ilustra un caso de EMTC
diagnosticado de acuerdo con los datos clini-
cos y biolégicos, que en apariencia tenia un
carécter leve y que fue estudiado de forma
ambulatoria por este motivo. Sin embargo, en
el curso de tres semanas la paciente desarrolld
sintomas respiratorios inespecificos como ex-
presién de una HTP grave y fue la causa de la
muerte en el curso de escasas horas. Esta si-
tuacién, aunque infrecuente, indica la necesi-
dad de realizar una busqueda intencionada de
HTP en pacientes con EMTC aun en ausencia
de sintomas.
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