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Abordaje multidisciplinario de la hipertension arterial
pulmonar grave

Multidisciplinary approach to severe pulmonary
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Resumen

Se presenta el caso de una mujer de 66 afnos con disnea progresiva de 1 afo, tlceras dactilares y pérdida ponderal. En el
abordaje multidisciplinario, la tomografia computarizada mostré engrosamiento intersticial. Funcion respiratoria con patron
de restriccion pulmonar y alteracion en la difusién. Se descartd embolia pulmonar. El ecocardiograma evidencid presion
sistdlica de la arteria pulmonar de 90 mmHg y el cateterismo cardiaco derecho confirmd hipertension pulmonar precapilar
sin respuesta al reto vasodilatador, con insuficiencia cardiaca derecha e hipertension pulmonar grave del grupo I. Se esta-
blecid el diagndstico de esclerosis sistémica. Se inicid tratamiento inmunosupresor y terapia especifica para hipertension
pulmonar.
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Abstract

We present the case of a 66-year-old woman with progressive dyspnea for 1 year, fingertip ulcers, and weight loss. In the
multidisciplinary approach, computed tomography showed interstitial thickening. Respiratory function showed a restrictive
pulmonary pattern and diffusion impairment. Pulmonary embolism was ruled out. Echocardiogram revealed a pulmonary artery
systolic pressure of 90 mmHg, and right heart catheterization confirmed precapillary pulmonary hypertension with no respon-
se to vasodilator challenge, along with right heart failure and severe group | pulmonary hypertension. A diagnosis of systemic
sclerosis was established. Inmunosuppressive treatment and specific therapy for pulmonary hypertension were initiated.

Keywords: Pulmonary hypertension. Systemic sclerosis. Pulmonary arterial hypertension. Connective tissue diseases.

*Correspondencia: Fecha de recepcion: 16-08-2025 Disponible en internet: 04-12-2025
Hans J. Cruz-Bolafos Fecha de aceptacion: 17-10-2025 An Med ABC. 2025;70(Supl 1):65-69
E-mail: hans_on14@hotmail.com DOI: 10.24875/AMH.25000032 www.analesmedicosabc.com

0185-3252 / © 2025 Asociacion Médica del Centro Médico ABC. Publicado por Permanyer. Este es un articulo open access bajo la licencia CC BY-NC-ND
(http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).


https://orcid.org/0009-0001-1571-081X
https://orcid.org/0000-0002-9211-3904
https://orcid.org/0009-0000-4784-564X
https://orcid.org/0000-0002-4460-7352
mailto:hans_on14%40hotmail.com?subject=
http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.24875/AMH.25000032&domain=pdf
http://dx.doi.org/10.24875/AMH.25000032

66

AN Mep ABC. 2025;70(SupL 1)

Introduccion

La hipertensién pulmonar es una complicacion grave
y frecuente en pacientes con enfermedades del tejido
conectivo, como la esclerosis sistémica, con una pre-
valencia estimada del 5% al 15%. Se define por una
presion arterial pulmonar media (PAPm) > 20 mmHg
en reposo, siendo la hipertension arterial pulmonar una
de sus formas mas relevantes en el contexto de la
esclerosis sistémica. Esta condicién resulta de una
remodelacién progresiva de la vasculatura pulmonar,
lo que incrementa la resistencia vascular pulmonar y
ocasiona sobrecarga del ventriculo derecho.

La esclerosis sistémica es una enfermedad autoin-
munitaria, heterogénea, caracterizada por inflamacion
cronica, disfuncion endotelial y fibrosis de la piel y los
organos, con una prevalencia global aproximada de
176 casos por millén de habitantes. Entre sus compli-
caciones destaca la hipertensién arterial pulmonar,
catalogada en el grupo 1 de la clasificacion de la
Organizacion Mundial de la Salud (OMS), lo que obliga
a descartar otras causas como infecciones, toxinas y
farmacos.

El diagndstico de hipertension pulmonar en pacientes
con esclerosis sistémica es complejo debido a la ausen-
cia de marcadores especificos, y requiere un enfoque
sistematico que incluye estudios ecocardiograficos,
pruebas de funcién pulmonar, tomografia computari-
zada (TC) de alta resolucién de térax, gammagrama de
ventilacion/perfusion y, finalmente, cateterismo cardiaco
derecho para confirmacion hemodinamica. El trata-
miento de la hipertension arterial pulmonar asociada a
esclerosis sistémica debe individualizarse segun la
estratificacion del riesgo mediante escalas como French
Pulmonary Hypertension Network (FPHN) y Registry
to Evaluate Early and Long-term Pulmonary Arterial
Hypertension Disease Management (REVEAL) 2.0, uti-
lizando combinaciones terapéuticas que incluyen ana-
logos de prostaciclina, antagonistas del receptor de la
endotelina e inhibidores de la fosfodiesterasa.

Se presenta el caso de una paciente con disnea de
medios esfuerzos en reposo de 1 afio de evolucidn, que
fue diagnosticada con hipertension pulmonar asociada
a esclerosis sistémica. Se llevaron a cabo abordaje
diagnédstico completo y tratamiento multidisciplinario por
parte de cardiologia, reumatologia y medicina critica.

Caso clinico

Mujer de 66 afios, sin antecedentes familiares de
importancia, con antecedente de tabaquismo positivo

Figura 1. Tomografia computarizada contrastada
pulmonar. Tras la administracion de medio de contraste
se observa el adecuado paso y la opacificacion de las
estructuras en toda su porcion principal y sus ramas. El
tronco de la arteria pulmonar estd aumentado, con un
didmetro mayor de 38 mm.

durante 40 afos a razon de 10 cigarrillos al dia en
promedio, suspendido hace 10 afos. Inicié hace 1 afio
con disnea de esfuerzo progresiva, actualmente siendo
disnea en reposo. Presento varias Ulceras digitales en
la mano derecha, asociado a fenémeno de Raynaud,
asi como sintomas digestivos como regurgitacion de
alimentos y pirosis. Refiere pérdida de peso no inten-
cional mayor de 6 kg en 1 afo. En la exploracion fisica,
con crépitos finos generalizados a la auscultacién sin
integrar sindrome pleuropulmonar, requiriendo aporte
de oxigeno suplementario por puntas nasales. Como
abordaje inicial se realizé TC de térax contrastada,
que fue negativa para embolia pulmonar, solo con
engrosamiento intersticial. Panel respiratorio viral
negativo. Panel de hepatitis viral negativo. Infeccién
por virus de la inmunodeficiencia humana (VIH) nega-
tivo. Esquistosoma negativo (Figs. 1y 2).

Por el patrén pulmonar intersticial y el antecedente
de tabaquismo, se realizd una espirometria que se
reporté como normal, por ausencia de cualquier grado
de obstruccién o restriccion pulmonar. Capacidad de
difusién pulmonar de monodxido de carbono (DLCO)
con defecto grave de difusién. Pletismografia con res-
triccion pulmonar leve, indicada por la disminucién en
la capacidad pulmonar total y la capacidad vital for-
zada. Se realiz6 gammagrama pulmonar de perfusion,
con resultado negativo para embolia pulmonar y hallaz-
gos de cortocircuito derecha-izquierda detectables
(Fig. 3).

Valorada por cardiologia, se realiz6 ecocardiograma
transesofagico con dilatacion de cavidades derechas,
con presion sistélica de la arteria pulmonar de
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Figura 2. Tomografia computarizada simple pulmonar.
Parénquima pulmonar sin zonas de infiltrado,
engrosamiento intersticial difuso bilateral de predominio
peribroncovascular, y dilataciones bronquiales
cilindricas difusas y de predominio basal.

Figura 3. Gammagrama de perfusion pulmonar. Estudio
negativo para la identificacion de embolia pulmonary
hallazgos de cortocircuito derecha-izquierda
detectables.

90 mmHg, y se identificé paso de cantidad de burbujas
a través de las venas pulmonares, cortocircuito dere-
cha a izquierda (extracardiaco) y paso de burbujas a
través de un foramen oval permeable; el tinel es de
12 mm de longitud y con apertura hacia el atrio
izquierdo de 6 mm. Por los hallazgos previos, se realiz6
cateterismo derecho que no mostro lesiones significa-
tivas, con hipertension arterial pulmonar grave preca-
pilar y presién media de la arteria pulmonar de
48 mmHg, presion capilar pulmonar de 10 mmHg y
resistencia vascular pulmonar de 6.8 unidades Wood.

Se realizé test de vasorreactividad pulmonar con éxido
nitrico (40 ppm), que resultdé negativo. Se concluyd
insuficiencia cardiaca derecha e hipertension pulmonar
grave del grupo .

Valorada por reumatologia por patrdn intersticial pul-
monar, hipertension pulmonar del grupo |, tlceras dac-
tilares y fendmeno de Raynaud, se solicito panel
reumatolégico que resulté péptido citrulinado negativo,
factor reumatoide negativo, anticuerpos anticitoplasma
del neutrdfilo perinuclear anti-neutrophil cytoplasmic
antibodies (P-ANCA) y cytoplasmic anti-neutrophil
cytoplasmic antibodies (C-ANCA) negativos, anticuer-
pos antinucleares positivos en sustrato Hep 2 (Human
epithelial type 2 cells) positivo 1:640 con patron cito-
plasmatico, y anticuerpos antimitocondriales positivos.
Considerando los criterios ACR-EULAR (American
College of Rheumatology-European League Against
Rheumatism) 2013, se concluye esclerosis sistémica.
Se inici¢ tratamiento inmunosupresor con micofenolato
de mofetilo, asi como tratamiento con diurético y anti-
coagulacién con enoxaparina.

En la estratificacion del riesgo y prondstico con
REVEAL 2.0 fue estratificada como alto riesgo, por lo
que se inicid triple terapia por via oral con tadalafilo
40 mg cada 24 horas, macitentan 10 mg cada 24 horas
y selexipag 200 mg cada 12 horas, para la hipertension
pulmonar, disminuir la mortalidad y mejorar su calidad
de vida. Prondstico: sobrevida menor del 70% a 1 afo.

Discusion

La hipertension pulmonar se define por una PAPm >
20 mmHg en reposo. Es una complicacion grave y
frecuente en pacientes con enfermedades del tejido
conectivo, como la esclerosis sistémica. Su prevalen-
cia es del 5-15%. En la esclerosis sistémica se produce
como consecuencia de una remodelacion progresiva
de la vasculatura pulmonar, dando como resultado un
aumento progresivo de la resistencia vascular pulmo-
nar, la presion arterial pulmonar y la sobrecarga de
presién del ventriculo derecho.

La esclerosis sistémica es una enfermedad autoin-
munitaria, heterogénea, que se caracteriza por inflama-
cion croénica, disfuncion endotelial y fibrosis de la piel
y los 6rganos. La prevalencia de la esclerosis sistémica
en todo el mundo es de aproximadamente 176 casos
por cada millén de habitantes. Tiene amplio espectro
de manifestaciones clinicas, desde fatiga y fendmeno
de Reynaud hasta complicaciones como hipertension
arterial pulmonar y fibrosis pulmonar?.
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Para el diagndstico de hipertension pulmonar no
existe un marcador especifico; el diagndstico se basa
en excluir enfermedad cardiaca izquierda, enfermedad
pulmonar, embolia pulmonar y alguna otra enfermedad
asociada.

El abordaje de la hipertensién pulmonar se inicia con
un ecocardiograma transtoracico en el que se eviden-
cian signos de hipertension pulmonar, como una pre-
sion sistdlica de la arteria pulmonar > 25 mm y una
velocidad de regurgitacion tricuspide > 2.9 m/s. Con
este estudio descartamos enfermedad del corazon
izquierdo.

El segundo paso es la realizacion de pruebas de
funcién pulmonar, con espirometria, pletismografia y
DLCO para descartar enfermedad pulmonar obstruc-
tiva o restrictiva.

Posteriormente se realiza TC de alta resolucion de
torax con la finalidad de valorar el parénquima pulmonar.

Para descartar embolia pulmonar se usa el gam-
magrama de ventilacion/perfusiéon o la angiografia
pulmonar.

El ultimo procedimiento a realizar es el cateterismo
derecho para confirmar la hipertension arterial pulmo-
nar, evaluar la gravedad hemodindmica vy realizar la
prueba de vasorreactividad.

Se denomina hipertension arterial pulmonar a la alte-
racién pulmonar derivada de la esclerosis sistémica
perteneciente al grupo 1 de la clasificacion de la OMS.
Dentro de este grupo es necesario descartar otras
enfermedades, como esquistosomiasis e infeccion por
VIH, téxicos y farmacos®.

El tratamiento general de la hipertension pulmonar
consiste en medidas de soporte, como oxigeno y diu-
rético, y tratamiento de las complicaciones (insuficien-
cia cardiaca, arritmias). El manejo dirigido de
hipertension arterial pulmonar incluye andlogos de
prostaciclina, antagonistas del receptor de endotelina
e inhibidores de la fosfodiesterasa.

Después de la confirmacion del diagndstico de hiper-
tension arterial pulmonar asociada a esclerosis sisté-
mica, el 6.° Simposio Mundial sobre Hipertension
Pulmonar recomienda iniciar una terapia dirigida segun
la estratificacion del riesgo. Los dos métodos mas uti-
lizados para evaluar el riesgo son FPHN y REVEAL
2.0. La evaluacion del riesgo FPHN combina parame-
tros clinicos y hemodinamicos, mientras que la escala
de riesgo REVEAL 2.0 comprende un mayor nimero
de variables que proporcionan una mejor discrimina-
cion del riesgo que el FPHN.

Los pacientes con riesgo bajo a intermedio comien-
zan con una terapia combinada, con algunas

excepciones en las que la monoterapia es una alterna-
tiva adecuada. Los pacientes de alto riesgo deben ser
tratados con una terapia combinada que incluya un
analogo de prostaciclina parenteral®.

El tratamiento de la esclerosis sistémica se basa en
agentes inmunosupresores y su eleccion dependera de
la gravedad y del érgano afectado.

En la estratificacion del riesgo y prondstico con
REVEAL 2.0 nuestra paciente fue clasificada de alto
riesgo, por lo que se inicié triple terapia para la hiper-
tension pulmonar con el fin de disminuir la mortalidad
y mejorar su calidad de vida. Prondstico: sobrevida
menor al 70% a 1 afo por encontrarse en alto riesgo.

Al ser estratificada la paciente como de alto riesgo
segun REVEAL 2.0 se justifica una intervencion agre-
siva con triple terapia. Se resalta la importancia de la
colaboracion entre reumatologia, cardiologia y neumo-
logia para abordar la comorbilidad. Los estudios reali-
zados han demostrado que la terapia combinada
mejora significativamente la capacidad funcional y
reduce la mortalidad en los pacientes con hipertension
pulmonar del grupo .

La hipertension arterial pulmonar es un factor de
riesgo independiente de mortalidad en los pacientes
con esclerosis sistémica. Un metaanalisis de 11 estu-
dios arroj6 una tasa de supervivencia baja en pacien-
tes con hipertensidn pulmonar asociada a enfermedad
del tejido conectivo (la mayoria de ellos con esclerosis
sistémica), en comparacion con otros pacientes con
hipertension arterial pulmonar (tasa de supervivencia
del 62% vs. 72% a los 3 afos)®.

Actualmente la paciente lleva 1 afio de diagnostico
con tratamiento médico multidisciplinario establecido,
con uso de oxigeno suplementario y mejoria de la sin-
tomatologia inicial. La paciente mostré adherencia y
tolerancia completa al tratamiento durante los primeros
6 meses, sin efectos adversos, confirmado por interro-
gatorio en consulta. Refirid mejoria significativa de la
disnea, pasando de clase funcional IV de la (New York
Heart Association) NYHA a clase Il, y reporté mayor
capacidad para realizar actividades cotidianas, como
caminar varias cuadras sin pausas, con mejoria de la
calidad de vida. Se ha mantenido con el mismo manejo
y tratamiento, con citas en la consulta externa.

Dentro de las fortalezas del caso presentado, que le
dan un aporte académico y clinico, se encuentra el
abordaje diagndstico y terapéutico completo multidis-
ciplinario, con la participacion de medicina critica,
medicina interna, cardiologia y reumatologia de manera
oportuna, lo que permitié una toma de desiciones ade-
cuada para el diagndstico y el tratamiento inicial. La
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confirmacion diagndstica se realizd a través de los
estudios como ecocardiograma, pruebas de funcion
pulmonar, gammagrafia pulmonar, cateterismo car-
diaco con prueba de vasorreactividad y marcadores
inmunoldgicos. La hipertension arterial pulmonar se
estratificé con sistemas de clasificacion propuestos en
la literatura, como REVEAL 2.0, el cual permitié una
intervencion terapéutica temprana acorde a las reco-
mendaciones internacionales. Se inicié tratamiento
inmunosupresor siguiendo las recomendaciones esta-
blecidas por las guias clinicas internacionales.

El reporte también cuenta con algunas limitaciones:
solo se centra en la fase inicial de diagndstico, no se
realizaron estudios adicionales como capacidad de
difusién pulmonar o marcadores que pudieran aportar
datos objetivos de respuesta al tratamiento, y los
resultados no son generalizables a la poblacién gene-
ral, ya que la hipertension arterial pulmonar asociada
a esclerosis sistémica es poco frecuente. Sin embargo,
el caso ofrece informacién valiosa en cuanto al abor-
daje diagnostico, la estratificacion y el tratamiento, que
puede servir como referencia para la practica clinica
y la investigacion futura en casos clinicos similares.

Conclusiones

La hipertension arterial pulmonar en el contexto de
esclerosis sistémica requiere un abordaje diagndstico
exhaustivo y un manejo temprano integral basado en
la evidencia. La terapia triple combinada representa un
estandar para los pacientes de alto riesgo, destacando
la relevancia de los equipos multidisciplinarios en el
manejo de esta condicion compleja.

En este caso, el retraso del diagndstico a 1 afio de
iniciados los sintomas de deterioro en la clase funcio-
nal, con aumento de la disnea, se debié a la interpre-
tacion inicial inespecifica de los sintomas, que
probablemente se relacionaron con tabaquismo previo,
y también a la falta de recursos (cateterismo cardiaco,
pruebas de funcion respiratorias) en su abordaje inicial,
los cuales fueron cruciales para determinar el diagnds-
tico y el tratamiento oportuno.

El seguimiento multidisciplinario permitira evaluar la
respuesta al tratamiento y ajustar la estrategia terapéu-
tica. La necesidad de terapias personalizadas basadas

en biomarcadores y la implementacion de modelos
predictivos son areas de investigacion prometedoras
para el futuro.
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