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Resumen

Objetivos: Describir las diferencias clínico-demográficas de los pacientes con esclerosis sistémica (ES) de
acuerdo a la presencia de hipertensión arterial pulmonar (HAP) y cómo ésta se afecta por la presencia de
enfermedad pulmonar intersticial (EPI).

Métodos: Se compararon los pacientes con ES sin HAP del Registro Español de Pacientes con Esclerodermia
(RESCLE) (no-HAP-ES) con los pacientes con HAP y ES del Registro Español de Hipertensión Arterial
Pulmonar (REHAP) (HAP-ES). Se analizaron las variables comunes de ambos registros, y se realizó un
subanálisis de acuerdo con la presencia o ausencia de EPI. La supervivencia libre de trasplante pulmonar fue
estimada desde el diagnóstico de HAP.

Resultados: Fueron analizados 1.589 pacientes no-HAP-ES de la cohorte RESCLE y 364 pacientes con
HAP-ES de la cohorte REHAP. Comparado con los no-HAP-ES, los pacientes con HAP-ES presentaron peor
clase funcional (CF- NYHA-III/IV 70,6% vs. 8,2%), menor capacidad vital forzada (CVF) (81,2 ± 20,6% vs.
93,6 ± 20), y difusión de monóxido de carbono (DLCO) (45,3 ± 17,7% vs. 79,0 ± 36,6%), p 0,001. Mayor
frecuencia de derrame pericárdico (30,0% vs. 5,1%), y mayor media de presión arterial pulmonar sistólica
(70,0 ± 21,3 vs. 27,5 ± 9,1 mmHg), ambos p 0,001. Dichas diferencias también fueron encontradas al dividir
las cohortes según la presencia/ausencia de EPI. Comparados con los pacientes HAP-ES sin EPI (n = 128),
los pacientes con HAP-ES y EPI (n = 92) presentaron peor clase funcional (CF-NYHA-III: 69,6% vs.
55,5%), menor CVF (70,9 ± 21,9 vs. 86,2 ± 18,6) y DLCO (39,4 ± 17,0 vs. 49,1 ± 17,9), p 0,05. Al
diagnóstico fueron tratados en combinación de dos o tres vasodilatadores específicos (59,8% vs. 61,7%). La
supervivencia a cinco años fue del 35% en pacientes HAP-ES con EPI vs. 45% en los pacientes HAP-ES sin
EPI, p = 0,444 (fig.).
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Conclusiones: La HAP tiene un profundo impacto en el estado funcional, la función pulmonar y cardíaca,
independientemente de la presencia de EPI. La presencia concomitante de EPI asociada a HAP-ES no
muestra un impacto en la supervivencia a 5 años.
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