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Resumen

Objetivos. Describir retrospectivamente una serie de siete pacientes con enfermedades del tejido conectivo
(ETC) e hipertension arterial pulmonar (HAP) diagnosticada por cateterismo cardiaco. Se describe la
evolucion clinicay ecocardiografica de estos pacientes durante |os dos primeros afios tras el diagndstico
junto a la optimizacion terapéutica que precisan.

Métodos: Se seleccionan nueve pacientes de la consulta de Hipertension Arterial Pulmonar con
Enfermedades Autoinmunes Sistémicas. Se accede al informe de ecocardiografia transtoracica al diagnodstico
de HAP por cateterismo cardiaco y alos dos afios de seguimiento. Dos pacientes son excluidos por no
presentar |0s estudios por imagen. Para la presentacion de los datos se utiliza €l programa SPSS Statistics 20.

Resultados: Cinco de |os pacientes presentan esclerodermia, otro de |os pacientes sufre de artritis reumatoide
y €l tltimo un sindrome de overlap entre dermatomiositis y esclerodermia. El 42,85% presentan disfuncion
del ventriculo derecho (VD) al diagnéstico, normalizandose a los dos afios de tratamiento en todos | os casos,
no obstante en uno de los casos se produce una disfuncion del VD en laevolucion. El 57,14% presentan una
grave dilatacion del VD, aunque tras dos afios de todos presentan dilatacion leve excepto dos pacientes que
presentan un VD normal. Al diagnéstico se observa hipertrofialeve del VD en un paciente, aunque todos
sufren un empeoramiento de este parametro ecocardiografico en la evolucion. El 57,14% presentan
hipocinesiadel VD a diagnéstico y tras dos afios de seguimiento solo un paciente presenta unaleve
hipocinesia. La dilatacion de la auricula derecha presenta mejoria en todos |os casos excepto en uno de los
pacientes que desarrolla una leve dilatacion. El derrame pericardico leve solo se objetiva en dos pacientes al
diagndstico, resolviéndose en uno y manteniéndose estable en el otro. En cuatro de los pacientes se objetiva
mejoriade la clase funcional en el seguimiento y en tres de ellos también se aprecia mejoria de los
pardmetros ecocardiograficos. Uno de |os pacientes no tiene tratamiento especifico de base, tres de ellos se
encuentran en diferentes pautas de prednisona en monoterapia, dos en monoterapia con tratamiento
inmunosupresor y el Ultimo con prednisona asociada a un inmunosupresor. Al diagnostico seinicia
tratamiento con antagonistas del receptor de la endotelina e inhibidores de fosfodiesterasa 5 en todos los
casos excepto en uno que se inicia sildenafilo en monoterapia. Todos precisan optimizacion terapéuticaen la
evolucion, con aumento de dosis en el 57,14%, cambio de presentacion en el 42,85% o introduccion de
oxigenoterapiaen el 28,57%.
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Discusién: Lamayoria de pacientes presentan esclerodermia siendo la ETC con mayor incidencia de HAPL.
Se observa una mejoria de la clase funcional asociada a una mejoria de los pardmetros ecocardiograficos en
tres de |l os pacientes, aungue todos precisan de optimizacion terapéutica tras dos afios de seguimiento,
reflgjando la dificultad en e manejo de esta patologial+2. Los casos de hipertension arterial pulmonar grave
se han visto relacionados en la literatura cientifica con la presencia de dilatacion, hipertrofia e hipocinesia del
ventriculo derecho, condicionando una mayor dificultad de optimizacién terapéutica en la evolucion de la
enfermedad? 2.

Conclusiones. La hipertension arterial pulmonar asociada a enfermedades del tejido conectivo es una
complicacién con gran morbimortalidad en estos pacientes y debe ser tratada de forma agresival2. La
ecocardiografia se ha convertido en unaimportante herramienta en su deteccion y seguimiento?.
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