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Hipertension pulmonar asociada a Sindrome
de Sjogren. Reporte de caso

Pulmonary hypertension associated with Sjogren’s syndrome.
Case report

|

Guaman Mizhirumbay, Ana Lucia’; Inga Lojano, Johana Priscila?
Rodas Orellana, Leydy Aracely’

RESUMEN

Introduccién: pacientes con enfermedades del tejido conectivo (ETC)
pueden presentar diversas formas de hipertension pulmonar (HP), actual-
mente se reconoce que los procesos inflamatorios desempefian un papel
crucial en su desarrollo y progresion.

Caso clinico: mujer de 19 afos con disnea progresiva desde el afio 2019.
En el examen fisico, se auscultan soplos cardiacos en foco aértico (lI/VI) y
tricuspideo (I/VI). Los estudios de laboratorio reportan ANA positivo 1/320
con patrén granular fino, Anti-Ro >300 y SSA >200. El cateterismo cardiaco
reveld hipertension arterial pulmonar severa, hipertension veno capilar.

Conclusiones: las ETC afectan de manera individual a cada paciente, es-
pecialmente en sus sistemas cardiovascular y respiratorio, aunque puede
presentarse como en el presente caso con sintomas de sequedad y artral-
gia en un sindrome de Sjogren asociado a HP.

Palabras clave: hipertension pulmonar, sistema inmunolégico, enferme-
dades del tejido conjuntivo.
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ABSTRACT

Introduction: patients with connective tissue di-
seases (CTD) may present various forms of pulmo-
nary hypertension (PH), and it is currently recogni-
zed that inflammatory processes play a crucial role
in their development and progression.

Clinical case: this is a case of a 19-year-old wo-
man with progressive dyspnea since 2019. On
physical examination, heart murmurs are heard: in
the aortic (11/VI) and tricuspid (I/VI1) foci. Laboratory
studies report positive ANA 1/320 with fine granu-
lar pattern, Anti-Ro >300 and SSA >200. Cardiac
catheterization revealed severe pulmonary arterial
hypertension, venocapillary hypertension.

Conclusions: CTD affects each patient individua-
lly, especially in their cardiovascular and respira-
tory systems, although it can present symptoms
of dryness and arthralgia in a Sjégren’s syndrome
associated with PH.

Keywords: pulmonary hypertension, immune sys-
tem, connective tissue diseases.

INTRODUCCION

La hipertensién pulmonar (HP) es comun en pa-
cientes con enfermedades del tejido conectivo
(ETC) y presenta alta mortalidad. La hipertension
arterial pulmonar (HAP), una de las formas mas
avanzadas y progresivas de HP, suele coexistir con
otras entidades clinicas, lo que dificulta su aborda-
je clinico y afecta los prondsticos’.

El sindrome de Sjogren es una enfermedad au-
toinmune y multisistémica caracterizada por infla-
macion y disfuncion de las glandulas exocrinas,
especialmente las salivales y lacrimales; ademas,
puede presentarse una variedad de sintomatologia
con compromiso de drganos internos como pul-
mon, rifidn, higado y de sistema nervioso. La aso-
ciacion de este sindrome con HP es infrecuente, lo
que subraya la importancia de analizar el presente
caso clinico?.

En pacientes con trastornos del tejido conectivo,
la hipertensién arterial pulmonar presenta un me-
canismo fisiopatoldgico complejo marcado por una
vasculopatia en las arterias pulmonares, que inclu-
ye proliferacion celular anormal, vasoconstriccion y
trombosis, con aumento de la resistencia vascular
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pulmonar (RVP), incrementando la poscarga del
ventriculo derecho (VD) y puede llevar a una insufi-
ciencia cardiaca derecha. Hemodinamicamente los
pacientes con HAP muestran una HP precapilar’.

A pesar de la elevada mortalidad, la supervivencia
en la HP asociada a ETC se ha incrementado al
disponer de mejores herramientas diagndsticas y
terapéuticas; y de un enfoque escalonado en su
evaluacion y manejo®.

La HP se define por una presion arterial pulmo-
nar media (PAPm) >20 mmHg en reposo, segun
la New European Society of Cardiology/European
Respiratory Society, confirmado por cateterismo
del corazén derecho*. Esta condicién, segun las
guias clinicas mas recientes de la Sociedad Euro-
pea de Cardiologia y la Sociedad Europea de Neu-
mologia y Cirugia Toracica del 2022, se clasifica en
cinco grupos distintos®. Cada grupo se diferencia
por su perfil hemodinamico, manifestaciones clini-
cas especificas, la etiologia subyacente que contri-
buye a su desarrollo y las estrategias terapéuticas
recomendadas®. Esta clasificacion no solo ayuda
a diagnosticar y manejar eficazmente la HP, sino
que también facilita la comprension de las causas
subyacentes y las diferentes presentaciones clini-
cas que pueden influir en el pronéstico y enfoque
terapéutico de cada paciente afectado’?.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenina de 19 afios, estudiante, sin ex-
posicion a factores de riesgo respiratorio, con an-
tecedentes personales de enfermedad respiratoria
progresiva, inicialmente presenté disnea grado O
segun la escala de disnea modificada del Medical
Research Council (MMRC), la cual ha progresa-
do a grado 2 en los ultimos 3 afios. Ademas, re-
porta dolor precordial intermitente y un episodio
unico de lipotimia, sin presencia de sibilancias ni
tos. Fue diagnosticada hace 2 afios con sindrome
de Sjogren, caracterizado por sequedad oral leve
con sensacion persistente de boca seca, irritacion
ocular, y resultados inmunoldgicos positivos: ANA
1/320 con patron granular fino, anti-Ro > 300, y
SSA > 200. Adicionalmente, fue diagnosticada con
hipertension pulmonar hace 1 afio.

Al examen fisico: Presion arterial 102/66 mmHg;
frecuencia cardiaca 85 latidos por minuto, pulso
regular de fuerza moderada y simétrico en ambos
lados; frecuencia respiratoria, 20 respiraciones por
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minuto; saturacion de oxigeno, 95% con FIO, al
28%. Medidas antropomeétricas: peso 67,2 kg, talla
1,56 m, indice de masa corporal (IMC) 27,6. Térax:
simétrico, sin uso de musculatura accesoria, elas-
ticidad y expansibilidad conservadas. Ausencia de
ruidos pulmonares patoldgicos. Cardiovascular:
soplo sistdlico grado II/VI en el foco adrtico y grado
I/VI en el foco tricuspideo, con desdoblamiento del
segundo ruido en el foco pulmonar.

Pruebas de funciéon pulmonar: capacidad de difu-
sion del monoxido de carbono dentro de los valo-
res normales. Espirometria realizada en enero de
2023 reporta valores normales, con FVC de 3.53
L (116%).

En examenes complementarios de laboratorio se
evidencia en el perfil inmunolégico ANA 1/320 po-
sitivo patrén granular fino, ANTI RO mayor a 300,
SSA mayor a 200, resto negativos; analitica san-
guinea dentro de parametros normales. Pruebas
seroldgicas para enfermedades infectocontagio-
sas hepatitis By C, VDRL y VIH negativas.

Imagen 1. Tomografia computarizada de térax.
Diametro del tronco de la arteria pulmonar aumen-
tada, mide 37.6 mm

Gammagrafia de ventilacién/ perfusiéon: negativa
para enfermedad tromboembdlica venosa. Eco-
cardiograma transtoracico: normofuncién sistélica
ventricular izquierda con fraccion de eyeccion de
78%. Valvula tricuspide con insuficiencia modera-
da, velocidad del reflujo tricuspideo 5.2 m/s, que
permite estimar una PSVD 110 mmhg, velocidad
pico sistolico del anillo tricuspideo 12 cm/s. Valvula
pulmonar con flujo anterégrado de patrén tipo I
e insuficiencia leve. Tronco de la arteria pulmonar
dilatado, 33 mm. Diametro diastdlico del ventricu-
lo derecho 45 mm basal, 40 mm medio y 87 mm
longitudinal, normofuncién sistélica, TAPSE de 21
mm, hipertrofia de la pared libre del VD. Septum in-
terauricular desplazado hacia la auricula izquierda.

Todos signos de hipertension pulmonar.
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Imagen 2. Cateterismo cardiaco, que mide la pre-
sién pulmonar con valores de Arteria Pulmonar:
110-50 -71, Resistencia vascular pulmonar (RVP)
15 Wood Units

Estudio hemodinamico con resultados de hiperten-
sion arterial pulmonar severa, hipertension veno
capilar, ausencia de malformaciones en estudio an-
giografico, con las mediciones de presiones: ven-
triculo izquierdo: 135-16, aorta: 135-75- 90, arteria
pulmonar: 110-50-71, ventriculo derecho: 110-20,
auricula derecha: 8. Resistencia vascular pulmo-
nar (RVP), 15 unidades woods. Valvulas mitral, tri-
cuspidea y adrtica competentes, sin cortocircuitos
intracardiacos. Test de vasorreactividad negativo,
confirmando el diagndstico de hipertension arterial
pulmonar descartando posibles causas de origen
cardiaco y malformaciones cardiacas.

El tratamiento actual del paciente es oxigeno domi-
ciliario y por considerarse hipertension arterial pul-
monar grupo 1.4.1, inicia tratamiento con antago-
nista dual del receptor de la endotelina (bosetan)
e inhibidores de la fosfodiesterasa tipo5 (PDES5)
(sildenafilo) que estan dirigidos a mejorar la hemo-
dindmica pulmonar y la calidad de vida, asi como
a mitigar la progresion de la hipertension pulmonar
asociada al sindrome de Sjogren.

DISCUSION

En pacientes con enfermedades del tejido conectivo
pueden desarrollarse diversas formas de hiperten-
sion pulmonar; la mas avanzada es la hipertension
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arterial pulmonar (HAP) del grupo 1, resultante
de la remodelacién y constriccion de las arterias
y arteriolas pulmonares, que generan un aumento
progresivo de la resistencia vascular pulmonar vy,
en ultima instancia, insuficiencia cardiaca derecha.
Actualmente, se reconoce que los mecanismos in-
flamatorios desempefian un papel en la aparicion y
progresion de la HAP, especialmente en pacientes
con enfermedades del tejido conectivo; ademas,
se han observado infiltrados de células inflamato-
rias en las lesiones plexiformes de pacientes con
HAP asociadas a enfermedades del tejido conec-
tivo. De hecho, estos ultimos constituyen la causa
principal de HAP y representan aproximadamente
una cuarta parte de la poblacion total®.

La HAP es una complicacion asociada a diversas
enfermedades del tejido conectivo, lo que dificulta
su diagndstico y agrava su prondstico. Entre es-
tas patologias, destacan la esclerosis multiple, el
lupus eritematoso sistémico, el sindrome de Sj6-
gren primario y la dermatomiositis; siendo la es-
clerosis multiple, la de mayor prevalencia de 8% a
12, con una incidencia de 0,61 casos por cada 100
afos-paciente. La prevalencia de HAP en pacien-
tes con enfermedades del tejido conectivo (ETC)
aun no se ha determinado de manera concluyente
debido a la falta de estudios de cohorte amplios
basados en cateterismo cardiaco derecho, aunque
se estima que es menor que en aquellos con es-
clerosis sistémica. Segun un estudio nacional rea-
lizado en Taiwan y una revision sistematica de la
literatura, la prevalencia de HAP en pacientes con
lupus eritematoso sistémico es inferior al 4%. Para
los demas ETC, se estima que la prevalencia es
menor al 1%,

La hipertensién arterial pulmonar se caracteriza
por un incremento en la resistencia de los vasos
sanguineos pulmonares debido a cambios estruc-
turales como el engrosamiento de las capas mus-
culares y endoteliales de las arterias pulmonares
pequenas™.

Este remodelado vascular comienza con una ex-
cesiva vasoconstriccion, posiblemente relacionada
con la disfuncién de los canales de potasio, que
disminuye los vasodilatadores naturales como el
oxido nitrico y la prostaciclina, mientras aumenta
los vasoconstrictores como la endotelina-1'2. La re-
duccién del didmetro de los vasos sanguineos pul-
monares incrementa la carga de trabajo del ventri-
culo derecho del corazon, lo que puede llevar a su
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dilatacion y al aplanamiento del tabique interven-
tricular’®, aumentando asi, la presién sistdlica en
la arteria pulmonar, misma que puede evaluarse
ecograficamente con la presencia de una muesca
Doppler caracteristica''.

La HAP primaria se encuentra dentro del Grupo
1 en la clasificacion de la hipertension pulmonar
de la Organizacion Mundial de la Salud (OMS), la
forma idiopatica (primaria) puede asociarse a pato-
logias intracardiacas congénitas, hipertensién por-
tal, hipertensién pulmonar persistente del recién
nacido, enfermedades del colageno o infeccion por
VIH'. El Grupo 2 incluye la hipertension pulmonar
venosa secundaria a enfermedades cardiacas iz-
quierdas. El Grupo 3 abarca la hipertensién pulmo-
nar asociada a hipoxemia crénica. El Grupo 4 se
debe a tromboembdlica crénica, embolia pulmonar
0 ambas. Por ultimo, el Grupo 5 engloba diversas
etiologias multifactoriales. Esta clasificacién de la
OMS facilita la categorizacion de la hipertensién
pulmonar segun su causa subyacente, o que es
fundamental para un adecuado diagndstico y
tratamiento’®.

El diagnostico de hipertension arterial pulmonar
idiopatica requiere descartar otras causas de ele-
vacion de la presion arterial pulmonar pruebas ini-
ciales menos invasivas como electrocardiograma,
radiografia de térax y pruebas de funcién pulmonar
aportan datos orientativos. En el ECG se puede
observar desviacion del eje e hipertrofia del ventri-
culo derecho, aumento de la onda P por dilatacién
auricular derecha. La ecocardiografia una prueba
muy sensible, evalla el tamafio ventricular dere-
cho y la sobrecarga presién-volumen, y estima la
presion arterial pulmonar. En la radiografia de to-
rax se evidencian signos de hipertension vascular
pulmonar como atenuacion de las marcas vascula-
res y dilatacion de las arterias pulmonares'-22,

Las pruebas de funcién pulmonar pueden mostrar
reducciones en los niveles de la capacidad pul-
monar total, la capacidad vital forzada y una dis-
minucion significativa de la capacidad de difusion
del monodxido de carbono. La gasometria arterial
puede revelar un aumento del gradiente de Aa y
una pO2 baja, se recomienda exploracion pulmo-
nar de perfusion (exploracion V/Q) para descar-
tar tromboembolismo pulmonar. Las pruebas de
funcién hepatica, las pruebas autoinmunes vy las
pruebas de VIH (en pacientes de alto riesgo) ex-
cluyen otras posibles causas'®92'-23,
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El cateterismo cardiaco derecho constituye el es-
tandar de oro en el diagndstico de la hipertension
arterial pulmonar. Mediante esta intervencion se
realiza una evaluacién hemodinamica integral, que
comprende la determinacién de la presion arterial
pulmonar media (diagndstico si >20 mmHg en re-
poso), presion enclavamiento capilar pulmonar
(PCWP <15 mmHg), resistencia vascular pulmo-
nar (RVP >3 unidades Wood) y los gradientes de
presion transpulmonar y diastélica. En pacientes
con hipertension arterial pulmonar idiopatica, se
recomienda realizar pruebas de vasorreactividad
durante el procedimiento que consiste en adminis-
tracion de vasodilatadores; la prueba es positiva,
con disminucion de la presion media de la arteria
pulmonar 210 mmHg hasta <40 mmHg, sin caida
de la presion arterial sistémica ni disminucién del
gasto cardiaco, en este caso los pacientes podrian
beneficiarse de los bloqueadores de los canales de
calcio24,25.

Los estudios han indicado que la hipertensién ar-
terial pulmonar asociada a enfermedades del teji-
do conectivo representa aproximadamente el 34%
de todos los casos de hipertensiéon pulmonar en el
grupo 1. Aunque la prevalencia de la HAP en pa-
cientes con LES no es alta, sin embargo, esta con-
dicion se asocia con un pronéstico desfavorable.
En cuanto al sindrome de Sjégren, aunque se ob-
serva con menor frecuencia en estos pacientes, el
cateterismo cardiaco derecho ha demostrado per-
files hemodinamicos menos favorables en compa-
racion con la esclerosis sistémica y el LES, lo que
sugiere un mayor compromiso hemodinamico en
el SS cuando se presenta hipertensién pulmonar”.

La aparicion de hipertension pulmonar en pacien-
tes con enfermedades del tejido conectivo afecta
significativamente su calidad de vida y pronéstico
clinico. No obstante, en los ultimos afios se han
logrado avances importantes en la comprension de
los factores de riesgo, el diagndstico y las opcio-
nes terapéuticas, lo que ha contribuido a mejorar el
pronéstico y manejo de estos pacientes®”.

El tratamiento de la HAP en pacientes con enfer-
medades del tejido conectivo requiere un enfoque
complejo que incluye la evaluacion inicial de la
gravedad y el riesgo pronéstico, ademas de moni-
torear la respuesta al tratamiento. Se recomienda
que estos pacientes sean remitidos a centros es-
pecializados y manejados por un equipo multidis-
ciplinario que incluya reumatdlogos, cardiélogos y

neumologos. Debido al impacto significativo de la
HAP en la vida cotidiana y su potencial gravedad,
es fundamental ofrecer apoyo psicoldgico, social y
emocional®.

En Ecuador no existen datos fiables de prevalen-
cia; en el presente caso, la paciente, al presentar
una patologia de base de enfermedad de tejido co-
nectivo y descartando otras causas de elevacion
de la presion arterial pulmonar, se clasifica dentro
HTP grupo 1 (1.4.1: asociada a lupus y sindrome
de Sjogren), y de ahi la importancia de la clasifica-
cioén para iniciar el tratamiento conjuntamente con
terapias complementarias como oxigenoterapia y
diuréticos se valoran caso por caso?-28,

CONCLUSIONES

En pacientes con enfermedades del tejido conec-
tivo con afeccion en sus sistemas cardiovascular
y respiratorio es fundamental reconocer la asocia-
cion poco frecuente entre la HP y el sindrome de
Sjoégren, una enfermedad que puede llevar a com-
plicaciones sistémicas mas alla de los sintomas de
sequedad y artralgia, como el desarrollo de hiper-
tension pulmonar.

ASPECTOS BIOETICOS

El presente caso cuenta con el consentimiento in-
formado de la paciente. Durante la investigacion se
guardé estricta confidencialidad de los datos per-
sonales de la misma.
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