LA HIPERTENSION PULMONAR

La hipertension pulmonar (HP) es la elevacion de la
presion sanguinea en los vasos sanguineos de los pulmones.
Si la causa de la presion alta son las arterias pulmonares
estrechas, la enfermedad se llama hipertension arterial
pulmonar (HAP). Cuando la presion dentro de los vasos
pulmonares es alta, el lado derecho del corazon tiene que
hacer mas esfuerzo para impulsar la sangre a los pulmones
para que se oxigene. Ese esfuerzo puede causar una falla en
el lado derecho del corazon. Los pacientes con la
esclerodermia tienen un alto riesgo de desarrollar la HP, y

con frecuencia la hipertension tiene multiples causas.

Los pacientes con la ES cutanea limitada (antes conocida
por el sindrome de CREST) son mas propensos a
desarrollar la HAP que los pacientes con ES cutanea difusa.
No se saben las causas de la HAP en esos pacientes. Podria
ser el mismo proceso que causa el dano en los pequenos
vasos sanguineos del sistema circulatorio. Las paredes de
los vasos sanguineos (c¢lulas endoteliales) se dafian y en un
intento de repararlas, se depositan proteinas en cantidad
excesiva dentro de las paredes de los vasos sanguineos del
pulmon. El muasculo que hace que se contraiga el vaso

puede crecer demasiado y ast hacerlo mas estrecho.

Otros pacientes con la esclerodermia tienen la HP porque
tienen mucha fibrosis dentro de sus pulmones. La fibrosis
reduce el nivel de oxigeno en la sangre, pudiendo causar
que el cuerpo reaccione elevando la presion sanguinea de

las arterias pulmonares.

¢CUALES SON LOS SINTOMAS
DE LA HP?

Los pacientes con un caso leve de la HP no siempre tienen
sintomas. Los que tienen un caso de la HP moderado o
severo usualmente tienen dificultad para respirar (disnea),
especialmente cuando hacen ejercicio. También los
pacientes sienten dolores en el pecho y otros sintomas de
una falla del lado derecho del corazon, como una dificultad
severa para respirar o hinchazon de los pies y las piernas.
Otros sintomas pueden ser la tos, mareos o desmayos,
palpitaciones del corazon y/o hinchazon de las piernas.

¢QUE ANALISIS PUEDEN
HACERSE PARA DIAGNOSTICAR
LA HP?

Si un paciente con la esclerodermia desarrolla dificultad

para respirar, se debe considerar una posible relacion con la
HP.

Un sintoma clave de que el paciente pueda tener la HP es
cuando se nota una capacidad disminuida de difusion en los
examenes de la funcion pulmonar. La capacidad de difusion
mide la habilidad de los pulmones de transferir oxigeno del
aire a traves de los tejidos de la pared del vaso sanguineo
para que llegue a la sangre. Si el paciente no tiene la
enfermedad intersticial pulmonar (IP) y su capacidad de
difusién es menor del 50% de su valor pronosticado, el
paciente podria tener HP. El examen mas comtn para
diagnosticar la HP es el ecocardiograma. Se puede medir
bastante bien la presion de las arterias pulmonares en la

mayoria de los pacientes y de una forma no-invasiva.

El médico podra pedir una medida exacta de la presion
arterial que se lleva a cabo introduciendo un catéter dentro
de las arterias de los pulmones. Ese examen invasivo se
hace para medir con exactitud la presién de los vasos, para
medir o cuantificar el flujo sanguineo generado por el
corazon, para excluir que la causa de la HP sea una
desviacion de sangre previamente desconocida, para
acceder al lado izquierdo del corazon y medir su funcion y
para intentar conocer la respuesta del paciente a la terapia
vasodilatora. Los resultados de este examen podrian

cambiar el tipo de terapia que receta el doctor.

Existe un examen llamado el “examen de la caminata de
seis minutos” que se usa para medir la capacidad de hacer
ejercicio en los pacientes con la HP. Ademas, con este
examen se asigna una Clase Funcional que se basa en su
tolerancia de actividad, que varia desde la clase I a la clase

IV (la clase I es la mas leve y la IV es la mas severa).

¢COMO ES EL DESARROLLO
TIPICO DE LA HP EN LOS
PACIENTES CON LA
ESCLERODERMIA?

Antes se pensaba que el desarrollo de la HP en los
pacientes con la esclerodermia se asociaba siempre con un
pronostico desfavorable. Sin embargo, por los esfuerzos
educacionales acerca de los riesgos de la HP con la
esclerodermia, ahora el diagnostico de la HP se hace a
principios de la enfermedad. En los altimos anos, el
ecocardiograma se ha usado para diagnosticar casos leves a
moderados de la HP en los pacientes con la esclerodermia.

No se sabe exactamente la secuencia del desarrollo de la

HP en los pacientes con la esclerodermia. Es posible que
los casos leves o moderados de la HP perduren sin cambio
por periodos extendidos. Sin embargo, si el paciente
desarrolla un caso severo de la HP y también un fallo del
lado derecho del corazon, su pronostico es muy serio.

¢CUALES SON LOS
TRATAMIENTOS PARA LA HP?

La administracion de oxigeno, los anticoagulantes
(medicamentos que hacen que la sangre no se coagule), y
diuréticos muchas veces son componentes importantes en
el tratamiento de la HP. Se puede dar terapia con oxigeno
puro al paciente cuando esta descansando, durmiendo o
su nivel de actividad es bajo, y el nivel de oxigeno en su
sangre es bajo. La decision de tratar a la HP con
anticoagulantes tiene que tener en cuenta el riesgo de
hemorragias y el paciente debe tomar la decision de

acuerdo con su médico.

Los bloqueadores de canales de calcio (como diltiazem,
nifedipine, o amlodipine) pueden ayudar a un pequeno
ntmero de pacientes. Los tratamientos de ese tipo solo
tienen éxito en unos cuantos pacientes con la

esclerodermia que también tienen la HP.

LOS MEDICAMENTOS
ESPECIFICOS PARA TRATAR A LA
HP

En la Gltima década, se han sintetizado varios
medicamentos que sirven para tratar a la HP:
epoprostenol (Flolan®), treprostinil (Remodulin®),
iloprost (Ventavis®), bosentan (Tracleer®), y sildenafil
(Revatio®). A continuacion se detalla una explicacion de
cada uno de esos medicamentos. Existen otros
medicamentos que han sido aprobados en otros paises y
estan esperando su aprobacion por la FDA para su uso en
los EEUU.

1. Epoprostenol

El Epoprostenol (Flolan®) es un vasodilatador muy
potente, que se debe administrar por una infusion
intravenosa constante. Eso requiere un catéter venoso
central y una bomba de infusién. Unos estudios clinicos
controlados de pacientes con esclerodermia e HP tratados
con este medicamento mostraron una mejora en su
capacidad de hacer ejercicio y en sus hemodinamicas. Este

estudio no demostro ninguna mejora en la probabilidad de

supervivencia, pero el estudio no fue disenado para
poder detectar este factor. Efectos laterales de la terapia
con el epoprostenol incluyen dolores de cabeza, dolor de
mandibula al masticar, diarrea y dolor de los pies o
huesos. Otro efecto lateral del medicamento es la
posibilidad de una infeccion causada por el catéter. La
FDA ha aprobado epoprostenol para la administracion
intravenosa para su uso cronico, pero solamente para los
pacientes con la clase funcional Il y IV de la HP que

también tienen la esclerodermia.

2. Treprostinil

A causa de la complejidad de la terapia cronica con
epoprostenol intravenoso, se han hecho estudios con
varios analogos de la prostaciclina que se administra via
subcutanea (debajo de la piel), oral e inhalada. La
infusion subcutanea continua con treprostinil
(Remodulin®) produjo un ligero mejoramiento de la
capacidad de hacer ejercicio, mas notoria en los
pacientes graves y se relacion6 ese mejoramiento con la
dosis empleada. El uso subcutaneo de treprostinil a veces
es limitado, muchas veces por dolor o enrojecimiento en
el area de infusion. Treprostinil fue aprobado
recientemente por la FDA para su uso intravenoso, y el
medicamento esta aprobado para tratar a los pacientes
con la clase II, Il y IV de la HP.

3. Bosentan

Los antagonistas de receptores de endothelina (ARE) son
nuevos en el tratamiento de la HP. Bosentan (Tracleer®)
es un antagonista de receptores oral. En un estudio
piloto, se mostr6 que el bosentan mejora la capacidad de
hacer ejercicio del paciente y también mostr6 una
reduccion en el empeoramiento clinico de la HP. Aunque
la terapia oral con bosentan es claramente mas simple
que la terapia cronica intravenosa con la epoprostenol,
existe el riesgo potencial de que cause dano hepatico, y
es necesario hacerse analisis mensuales de la sangre
durante el tratamiento. El bosentan produce defectos
fetales cuando es tomado por una mujer embarazada. Se
debe prevenir el embarazo, y se requiere hacerse
pruebas mensuales de embarazo. El bosentan podria
hacer menos efectivos los métodos hormonales de
planificacion de natalidad, y es recomendable que las
mujeres usen dos métodos de planificacion a la vez.
Aunque no hay datos que comprueban que el bosentan
afecta a la funcion testicular en los hombres, muchos

ARE tienen efectos profundos en la estructura y la
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funcion de los testiculos de los animales. Otros efectos
laterales del bosentan son dolores de cabeza,
enrojecimiento de la cara, edema (retencion de
liquidos) y anemia. El bosentan ha sido aprobado por la
FDA para el tratamiento de los pacientes con la HP de
clases Il y IV.

4. Sildenafil

El sildenafil se aprob6 previamente para tratar la
disfuncién eréctil bajo la marca registrada Viagra®.
Ahora ha sido aprobado también para el tratamiento de
la HP bajo la marca registrada Revatio®. El sildenafil
ha mostrado ser efectivo para mejorar la capacidad de
hacer ejercicio, para bajar la presion de las arterias
pulmonares y para mejorar la clase de funcion de los
pacientes con la HP. Los posibles efectos laterales son
el enrojecimiento de la cara, la dispepsia, cambios
visuales y hemorragia nasal.

5. Iloprost

El iloprost, un medicamento prostanoide que se inhala
9 veces al dia, ayuda a mejorar la capacidad de hacer
ejercicio y también a mejorar la clase de funcion del
paciente. Ultimamente se han hecho estudios con los
pacientes que tienen por lo menos tres meses haciendo
una terapia estable con el bosentan pero cuyos sintomas
han continuado sin cambio. Ese estudio si mostré un
mejoramiento significante en la capacidad de hacer
ejercicio y en la clase de funcion. La terapia combinada
parecio ser segura y fue bien tolerada por los pacientes.
El iloprost ha sido aprobado por la FDA para tratar los
pacientes con la HP de clases III y IV.

LOS TRANSPLANTES DE
PULMON

Los transplantes de pulmon se reservan para los
pacientes con la HP severa que no responden a la
terapia médica agresiva. Debido a los altos riesgos
operativos y peri- operativos, también como los riesgos
de largo plazo como la infeccion y el rechazo, no se
debe considerar un transplante de pulmoén como el
primer intento de terapia ni como una cura. Todavia no
se sabe cual es el mejor procedimiento para el
transplante, si es el de un pulmon, de los dos
pulmones, o si es el de los pulmones y el corazon.
Algunos expertos tienden a preferir el transplante de

los dos pulmones para los pacientes con la HP, y se

reservan el de los pulmones y el corazon para los
pacientes que tienen la HP y una enfermedad congénita
del corazon, una disfuncion del lado derecho del corazon
o una enfermedad de las valvulas del corazon. No todos
los pacientes son candidatos adecuados para un
transplante pulmonar. Las enfermedades del reflujo
gastro-esofagico, o anormalidades de la motilidad
esofagica ocurren con frecuencia en los pacientes de
esclerodermia, y muchas veces son una razon por la cual
no se debe intentar un transplante pulmonar. Esas
enfermedades hacen mas riesgoso un transplante debido al
riesgo de la aspiracion.

LA HIPERTENSION PULMONAR
EN RESUMEN

La HP no es la tinica enfermedad pulmonar que puede
ocurrir en asociacion con la esclerodermia. La
enfermedad pulmonar intersticial, también llamada la
fibrosis pulmonar, podria ser otra complicacion seria. Por
favor, contacta a la fundacion de la esclerodermia para

obtener mas informacion acerca de la fibrosis pulmonar.

Es importante notar que la esclerodermia puede afectar a
los pulmones por mucho tiempo antes de causar sintomas.
Por eso es sumamente importante hacerse examenes
rutinarios para un posible problema con los pulmones, en
particular para la hipertension arterial pulmonar y la

fibrosis pulmonar.

Debido a la complejidad del diagnostico y del tratamiento
de las enfermedades pulmonares y de la esclerodermia, se
debe pensar bien antes de elegir un médico experto de la
esclerodermia, la fibrosis pulmonar y/o la hipertension
pulmonar, y eso requiere una colaboracion entre tu

reumato6logo, tu neumologo, tu cardiologo y ta.
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