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RESUMEN. Se realizó un estudio descriptivo de las características funcionales y tomográficas de pacientes con hipertensión
pulmonar asociada a colagenopatías. La presencia de afección pulmonar e hipoxemia suele ser frecuente en estos pacientes,
lo que condiciona el tratamiento de la hipertensión pulmonar (HP). Hasta el momento se han reportado escasos trabajos en
pacientes con HP asociada a conectivopatías (CVP) que cursan con afección del parénquima pulmonar. Nuestro estudio
muestra alta frecuencia de afección pulmonar/hipoxemia en estos pacientes. El impacto de las nuevas drogas sobre la HP y su
eventual deterioro de la relación ventilación/perfusión (V/Q) no ha sido suficientemente evaluada en este subgrupo de pacientes.
Palabras clave: Hipertensión pulmonar, colagenopatía, intersticiopatía, bronquiectasias.

ABSTRACT. The present work is a descriptive study about functional and tomographic characteristics in patients with collagen
vascular diseases (CVD). Pulmonary injury and hypoxemia used to be very frequent in these cases and is the trigger factor of
the pulmonary hypertension (PH). At the present time exists few papers on PH associated with CVD-related interstitial lung
disease. Our study shows a very high frequency of pulmonary alterations and hypoxemia in these patients. The new drugs and
their impact in PH and eventual worsening in the V/Q relation is not evaluated clearly in this subgroup of patients.
Key words: Pulmonary hypertension, collagen vascular disease, interstitial lung disease, bronchiectasies.
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Neumología y Cirugía de Tórax

INTRODUCCIÓN

La hipertensión pulmonar (HP) asociada a las conecti-
vopatías (CVP) es una entidad relativamente frecuen-
te, que afecta al 15% de los pacientes con esclerosis
sistémica progresiva (ESP); pero su incidencia es va-
riable en otras CVP.1-4 Se le considera una patología
con elevada morbimortalidad, cuyo pronóstico es peor
aún que el de la hipertensión arterial pulmonar idiopáti-
ca (HAPI).5

La HP asociada a CVP se incluye en el grupo I de la
World Health Organization (WHO) dado el comportamiento

clínico y la patogenia similar a la HAPI.6 Sin embargo, los
factores patogénicos invocados en la HP asociada a CVP
incluyen, además del remodelado vascular pulmonar si-
milar a la HAPI, la inflamación vascular, la enfermedad
tromboembólica y la enfermedad pulmonar e hipoxemia.7

La afección pulmonar en las CVP incluye distintas enti-
dades, siendo las más frecuentes la intersticiopatía y la
enfermedad bronquiectásica.

Las nuevas drogas como las prostaciclinas o los anta-
gonistas de endotelina 1 se han ensayado en pacientes
con HP del grupo I de la WHO. En el caso de la HP aso-
ciada a CVP, la mayoría de los ensayos terapéuticos se
han hecho en la esclerodermia localizada o CREST que
cursa sin afección del parénquima pulmonar.8-10 Pocos
estudios han avalado el uso de dichas drogas en pacien-
tes con HP asociada a CVP que presentan enfermedad
parenquimatosa pulmonar concomitante.

El presente estudio valora la presencia de afectación
pulmonar/hipoxemia en pacientes con HP asociada a CVP.

METODOLOGÍA

Estudio descriptivo de los hallazgos funcionales e ima-
genológicos de pacientes con HP asociada a colageno-
patías. Se incluyen pacientes con HP asociada a CVP
incluidos en forma consecutiva y en seguimiento en un
centro terciario universitario en el periodo 2002 - 2007.
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El diagnóstico de HP se realizó con eco Doppler cardia-
co transtorácico, estimando la presión sistólica pulmonar
(PSP) por el gradiente de presión transtricuspídea.

Se consideró HP a pacientes con PSP en reposo
≥ 35 mmHg.

Se excluyen pacientes con cardiopatía izquierda o frac-
ción de eyección del ventrículo izquierdo menor a 55%.

El diagnóstico de CVP fue realizado por reumatólogos
de nuestro centro hospitalario de acuerdo a criterios de la
Asociación Americana de Reumatología (ARA).

Se analizan datos demográficos, estudios de función
pulmonar incluyendo espirometría y test de marcha en 6
minutos con saturometría de pulso según criterios de la
Sociedad Americana del Tórax (ATS). La tomografía de
tórax de alta resolución (TC-AR de tórax) fue evaluada
por un médico radiólogo experto en esta patología.

RESULTADOS

Durante el periodo referido se evaluaron con eco Doppler
cardiaco un total de 88 pacientes portadores de CVP,
constatándose HP en 27/88 (30%); la edad promedio de
los pacientes con HP fue 55 años (24-83), en donde 25
fueron del sexo femenino y 2 del sexo masculino. El hábi-
to tabáquico mostró 7/27 fumadores (índice paquetes/
año promedio de 48). Los valores obtenidos por ecocar-
diografía fueron: PSP media de 49.9 ± 15.9 mmHg, con-
siderando una HP de leve a moderada (PSP 35-49
mmHg) en 19/27 (70%) pacientes y severa (PSP 50 ó >
50 mmHg) en 8/27 (30%) pacientes (Figura 1).

Los pacientes con HP presentaron las siguientes
CVP: poliartritis reumatoidea (PARC) en 10, esclerosis
sistémica progresiva (ESP) en 5, enfermedad mixta del
tejido conectivo (EMTC) en 5, lupus eritematoso sisté-
mico (LES) en 4, polimiositis (PM) en 2, y síndrome de
Sjögren (SS) en 1 (Figura 2).

La PSP media según la etiología no mostró diferencia
significativa y fue en ESP de 54 mmHg; EMTC de 51.4
mmHg; LES de 49.7 mmHg; PARC de 47.9 mmHg res-
pectivamente.

HALLAZGOS FUNCIONALES

La espirometría fue normal en 11/27 (41%) y mostró alte-
raciones en 16 (59%), con patrón restrictivo en 9/27 (CVF
media de 53.7%); patrón obstructivo en 7/27 (VEF

1
 me-

dio de 44.2%) (Figura 3). El test de marcha en 6 minutos
se realizó en 18/27 pacientes con HP; 9 pacientes pre-
sentaron alteraciones locomotoras que impidieron su rea-
lización o fallecieron precozmente. La distancia recorrida
(DR) en 6 minutos media fue de 444 ± 90.2 metros. El
intercambio gaseoso mostró desaturación en 11/18 (61%),
con desaturación > 10% en 10 pacientes.

Figura 1. PSP media en mmHg fue de 49.9 ± 15.9, conside-
rando una HP de leve a moderada (PSP 35-49 mmHg) en 19/
27 (70%) pacientes y severa (PSP 50 ó > 50 mmHg) en 8/27
(30%) pacientes.

Distribución según cifras de HP

0

20

40

60

80

100

0 10 20 30

Pacientes n = 27

P
S

P
 (

m
m

H
g)

Figura 2. Distribución por diagnóstico de los pacientes con
HP de acuerdo a las diferentes colagenopatías.
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Figura 3. Hallazgos funcionales en los casos con HP y
colagenopatía.

11

9

7

0

2

4

6

8

10

12

Normal Restrictivo Obstructivo

Hallazgos espirométricos en HP asociada a
colagenopatías



P Curbelo, M Mamchur, E Meerovich y col.

113NEUMOLOGÍA Y CIRUGÍA DE TÓRAX, Vol. 66, No. 3, 2007

www.medigraphic.com

ESTE DOCUMENTO ES ELABORADO POR MEDIGRAPHIC

HALLAZGOS TOMOGRÁFICOS

La TC-AR de tórax fue patológica en 23/27 (85%) ca-
sos, en donde se constató afectación intersticial difusa
en 15/27 (55%) pacientes. Esta afección intersticial se
presentó en ESP en 4 pacientes, PARC en 4 pacientes,
LES en 3 pacientes, PM en 2 pacientes y EMTC en 2
pacientes; por otro lado, encontramos afectación de la
vía aérea en 8/27 (29%) casos (de los cuales 7 presen-
taron bronquiectasias, y en 1 afección de la pequeña
vía aérea en forma aislada); los pacientes con afección
bronquiectásica asociaron afección de la pequeña vía
aérea en 5 (árbol brotado o mosaico en espiración) y
enfisema en 2. Los pacientes con afectación de la pe-
queña vía aérea correspondieron a PARC en 3, EMTC
en 2, ESP en 1, LES en 1 y SS en 1. La TC-AR de tórax
fue normal en 4 casos (Figura 4).

DISCUSIÓN

Se constató HP por eco Doppler cardiaco en 30% de los
pacientes con CVP; la HP fue moderada (PSP media de
49.9) y la tolerancia al ejercicio aceptable con DR media
de 444 m. La tolerancia al ejercicio fue menor en los pa-
cientes con mayor HP. Asimismo, el 61% de los pacien-
tes estudiados presentaron desaturación significativa al
esfuerzo.

Nuestros pacientes presentaron alta frecuencia de afec-
ción del parénquima pulmonar diagnosticada por espiro-
metría (59%) o TC-AR (85%). Este último hecho avala la
mayor rentabilidad diagnóstica de la TC-AR con respecto
a la espirometría en el diagnóstico de afección pulmonar.

Estos hechos nos plantean la posible vinculación de
la HP a la afección del parénquima pulmonar y consi-
guiente hipoxemia.

La mayoría de los estudios en HP asociada a colage-
nopatía se han realizado en pacientes con esclerosis sis-
témica progresiva cuyo principal factor patogénico es el
remodelado vascular pulmonar.

Nuestro trabajo incluye un grupo de pacientes con dis-
tintas afecciones colagenovasculares que asocian en alto
porcentaje enfermedad pulmonar subyacente.

Estos hallazgos sugieren a la afección intersticial o de
la vía aérea con hipoxemia como factor patogénico a
considerar en la HP asociada a CVP.

Deberían realizarse estudios para evaluar la respues-
ta de las nuevas drogas en pacientes con HP asociada a
CVP y afección pulmonar concomitante, así como su
impacto en la relación ventilación/perfusión (V/Q).

CONCLUSIONES

La HP fue frecuente en nuestros pacientes con CVP (30%).
La HP asociada a CVP mostró una frecuencia elevada

de afección del parénquima pulmonar (enfermedad inters-
ticial difusa o bronquiectasias).

La implicancia del compromiso pulmonar en la patoge-
nia de la HP y la respuesta a nuevas drogas no ha sido
estudiada en forma específica en este subgrupo de pa-
cientes.
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Figura 4. Hallazgos de imagen en la TC-AR en los pacientes
con HP y colagenopatía.
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