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Introduccion

Hipertension — arterial  pulmonar
(HTP) es una entidad fisiopatologica
de etiologias multiples, muchas de
ellas no bien etiquetadas. El trabajo
diagnostico, en muchos casos, precisa
medidas agresivas para llegar al cono-
cimiento causal.

Recientemente se ha descrito HTP
por el Sindrome de Winterbaner. Con
la descripcion de un nuevo caso, no-
sotros queremos llamar la atencion
sobre la posible mayor frecuencia de
vsta grave complicacion en una enti-
dad que era considerada de curso be-
nigno.

Observacion clinica

Primer ingrese: 19-4-1976. Minero del car-
bon, de 52 anos, sin antecedentes personales
ni familiares de interés. Ingresa por disnea pro-
gresiva de 4 anos de evolucion. Desde el mismo
periodo de tiempo padece de un Raynaud bi-
lateral. En los dos meses previos al ingreso
prescntaba expectoracion hemoptoica escasa y
esporadica.

En la exploracion se encontro: telangiectasias
¢n labios v mucosa bucal; esclerodactilia; cre-
pitantes basales bilaterales; desdoblamiento
fijo de segundo ruido en foco pulmonar. No ha-
bia signos de fallo cardiaco deiccho. En la
radiegrafia simple de torax se apoeciaron: au-
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mento bilateral de las sombras vasculares hi-
liares con pérdida de¢ vasculatura periférica,
y disbalance vascular pulmonar hacia cam-
pos superiores; Indice cardiotoracico de 45 %
(fig. 1). Esofagograma (fig. 2) v video radio-
gratia de esofago demuestran atonia de tercio
inferior de esofago. El hematocrito era del
50 %, la hemoglobina de 16,5 g %, la V.S.G.
12/32. 9.000 leucocitos (62 segmentados, 2
cayados, 4 eosinofilos, 28 linfocitos y 4 mono-
citoes).

Las pruebas de funcidn respiratoria mostraban
difusion del CO (respiracion unica) y coeficien-
te de difusion en el limite inferior de la norma-
lidad; estando volimenes, tlujos y resistencia
total de  vias adreas en  limites normales
(tabla 1).

Habia discreta hipoxemia (pero siempre
con Pa O, > 60 mm de Hg., y saturacién de
Hb > 90 %). Con el esfuerzo (40 w durante

Fig. 1. Radiografia postero-anterior de (drax en
su_primer ingreso. Obsérvese los gruesos troncos
pulmonares con disminucion de la vasculatura pe-
riférica.

4 minutos) la Pa 0, caia 8 mmHg (tabla I1).
E.C.G. de ingreso: Compatible con crecimiento
de ventriculo derecho. Fueron normales: Ure-
mia, glucemia, ionograma, transaminasas,
fosfatasas, proteinograma, factor reumatoide,
células LE, crioaglutininas, calcio, fosforo en
sangre y en orina, radiografia de craneo, biop-
sias transbronquial, hepdtica, de piel y de
musculo. Tuberculina negativa al 1: 100, La ra-
diografia de manos no mostraba alteracionces.

Retngresa el 11-7-1976 por disnea de reposo
vy edemas en extremidades inferiores. En la
exploracion se encontrd: ingurgitacion vugu-
lar de 5 ¢m.. reflujo hepatoyugular positivo,
crepitantes basales bilaterales de predominio
en base izquierda. Revoluciones cardiacas
ritmicas a 110 por minuto con 4.° ruido, soplo
pansistolico de regurgitacion tricuspidea y ede-
mas maleolares.

La radiografia de térax mostraba cardiome-
galia global como dnico cambio respecto a
ingreso anterior. E.C.G.: hipertrofia de ventri
culo derecho y T negativas de vV, a Vv, compa-
tible con sobrecarga sistolica de ventriculo de-
recho. V.C.G.: demostraba hipertrofia de ven-
triculo derecho. Ecocardiograma fue informa
do: dilatacion de ventriculo derecho: auricnla
izquierda pequefia; no existencia de patologia
de ventriculo izquicerdo.

Careterismo derecho e izquierdo: evidenciaba
hipertension de arteria pulmonar con presion
en cunta normal; ausencia de patologia de ca-
vidades izquierdas v de valvula mitral. Ausen-
cia de shunts jntracardiacos mediante oxime-
tria (Tabla IT1).

Angiografia: no sc apreciaban defectos de re-
plecion en el arbol arterial visible. Ramas ar-
teriales pulmonares  centrales dilatadas con
disminucidon del lecho vascular en campos in-
feriores (fig. 3).

Biopsia pulmonar mediante toracotomia: Se
obtuvo ull fragmento de lingula macroscopi-
camente normal. Microscopicamente se apre-
cia marcado engrosamiento de todas las arte
rias musculares debido a la proliferacion def
tejido conectivo laxo orientados frecuentemen-
te en campos concéntricos a nivel subintimal
provocando estenosis ¢ incluso obliteracion de
la luz vascular. También sc observa moderada
proliferacion e hipertrofia de las fibras mus-
culares de la capa media. En ningin caso se¢ ob-



jetivo presencia de tromboembolismos, depo-
sitos de material fibrinoide, necrosis, infiltra-
dos inflamatorios ni dilataciones aneurismati-
cas. Con la tincidén de las fibras clasticas de
Werhoeft se objetiva mejor el gran engrosa-
miento especialmente de la intima y ausencia
de fragmentacion y duplicacion de la elastica
interna. El parénquima pulmonar aparece algo
colapsado y hay moderada fibrosis intersticial
difusa con engrosamiento de los septos alveola-
res. Los bronquios y pleura no tienen alteracio-
nes patologicas significativas, exceptuando la
existencia en sus cercanias de depodsitos de ma-
terial antracotico. (fig. 4).

Evolucion. Desde entonces el paciente in-
greso cuatro veces mas en fallo cardiaco dere-
cho, observandose también un aumento con-
siderable del namero de talangiectasias. La ra-
diografia de manos practicada un ano des-
pués del primer ingreso muestra afilamiento
del extremo distal de la tercera falange, espe-
cialmente en los dedos segundo y cuarto de
mano izquierda. Llama también la atencion las
calcificaciones en partes blandas en las radio-
grafias de manos y rodillas.

Discusion

Se presenta un paciente de 52 anos
con insuficiencia cardiaca derecha
recidivante y pruebas de funcion res-
piratoria normales y discreta insu-
ficencia respiratoria, todo ello conse-
cuencia de una grave hipertension
pulmonar, puesta de manifiesto por
datos radiologicos y de cateterismo.
Las posibilidades etiopatogénicas son
las sigueintes:

1) Hipertension arterial pulmonar
secundaria a patologia de cavidades iz-
quierdas y enfermedad mitral. En estos
casos la hipertension pulmonar es de-
bida a la transmision pasiva de la pre-
sion aumentada de corazon izquierdo.
En nuestro paciente la presion en
cufla y ¢l cateterismo izquierdo sin al-
teraciones descartan esta posibilidad.

2) Secundaria a enfermedad venoclu-
siva pulmonar. Es una entidad rara, de
ctiologia poco clara, en algunos casos
relacionada con la planta Crotalaria
Labunoides. La ausencia de gradiente
entre presion capilar y presion tele-
diastolica de ventriculo izquierdo jun-
to con la biopsia pulmonar no mos-
traban cste diagnostico'.

3) Secundaria a afectacion de pa-
rénguima pulmonar. Originada por
destruccion del lecho vascular pul-
monar y/o reactividad de la vascula-
tura frente a la hipoxemia, la satura-
cién de la hemoglobina estuvo siem-
pre dentro de limites normales. La
fibrosis pulmonar intersticial era
minima. Estas moderadas alteracio-
nes no parecen justificar el severo gra-
do de HTP".

4) Sccundaria a  shunts intracar-
diacos, como consecuencia del aumen-
to del flujo pulmonar. La normalidad
de las oximetrias, de los cateterismos
derecho e izquierdo y de la angiogra-
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Fig. 2. Esofagograma. Véase la hipotonia del
tercio distal de esdfago.

fia, arguyen en contra de esta posi-
bilidad.

5) Tromboembolismo pulmonar : trom-
boembolismo de grandes troncos que-
da descartado por la normalidad de la
angiografia. Tromboembolismo reci-
divante de pequenas arterias es de di-
ficil diagnéstico, dado que puede cur-
sar sin clinica llamativa v no se evi-
dencia en la angiografia. Su diagnos-
tico es por biopsia pulmonar. Noso-
tros no encontramos esta entidad®®.

6) HTP por vasculitis. Puede presen-
tarse en las enfermedades del colage-
no. Viene definida por la infiltracion

TABLA ]
Funcion respiratoria
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Fig. 3.

Angiografia pulmonar. Obsérvese la pér-
dida de vasculatura periférica y la ausencia de de-
fectos en grandes troncos.

celular, de las paredes arteriales o ar-
teriolares, con o sin necrosis y cam-
bios fibrinoides. El estudio histolégico
permite descartar esta entfdad

7) HTP esencial, generalmente inci-
de en mujeres, y sobre todo jovenes,
en proporcion 5:1 con respecto a va-
rones. Se diagndstica unicamente
cuando otras causas de hipertension
han sido excluidas. En nuestro caso,
los datos de afectacion sistémica y
la fibrosis pulmonar intersticial, aun-
que moderada, va en contra de éste
diagnostico' .

8). Recicntemente se ha desglosado

Capacidad vital (ml)
V.EM.S. (ml)
Tiffeneau (%)

Volumen residual (ml)

Capacidad pulmonar total (ml)
Resistencia total vias aéreas
(cmH,0/L/seg)

Volamen de gas intratoracico (ml)

Difusién (DLCO) (ml/min/mmHg/L)

Coeficiente de difusion (KCO)
(ml/min/mmHg/L)

Compliance estatica (L/cmH,0)

Presion estatica (cmH,0)

Valor hallado Valor normal
4.210 (95 %) 4.440
3.250 3.260
78 % 73,5 %
1.900 Normal
2.340 2.720 Lim. Superior
6.550 6.340
1.90 1,85 Normal
’ 3,05 Lim. Superior
3.450 Normal
3.020 4.600 Lim. Superior
16.05 23,57 Normal
' 13,80 Lim. Inferior
3.65 4,98 N_ormal )
! 2,70 Lim. Inferior
0,20 0,20 + 0,05
30 <35 H,0

TABLA II
Secuencias gasomeétricas en sangre arterial en reposo y ejercicio
Bicarbonato Exceso
Fecha ml;(‘)é nf;(:; pH Hb % standard bases DO,(A-a)
8 8 mEq/L mEq/L
19-4-76 70 28 7,45 94 22,1 - 26 30
19-7-76 71 37 7.44 94 26,0 +1 31
28-9-76 64 36 7,44 92 24,5 +0,5 37
4-10-76 73 34 7,44 95 23,5 - 05 33
15-2-77 64 30 739 91 19,0 -6 45
3-5-77 74 35 7.39 94 21,5 - 25 29
Reposo 69 34 7.45 93 243 0 36
Esfuerzo
(60w 4 min.) 61 32 7.43 20 223 — 2.2 46
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evolucion, clinica recidivante de fallo
cardiaco derecho, telangiectasias, e¢s-
clerodactilica y Raynaud bilateral.

Sus volumenes pulmonares, resis-
tencias al flujo, compliance statica v
DLCO eran normales.

Electrocardiograma y Vectocardio-
grama mostraba hipertrofia de ven-
triculo derecho. E] cateterismo dere-
cho e izquierdo mostrd hipertension
pulmonar severa con presion en cuna
normal y sin patologia del corazon iz-
quierdo. La angiografia pulmonar
descartd tromboembolismo de gran-
des troncos arteriales.

La biopsia pulmonar abierta mos-
tr6 moderada fibrosis intesticial vy,
sobre todo, acentuadas lesiones ¢n la
intima de las arterias de mediano y
pequeno calibre.

El diagnostico etiopatogénico de la
hipertension pulmonar es dificil y
exige medidas diagnosticas agresivas
para separar las distintas entidades
que lo produceny especialmente trom-
boembolismo pulmonar de pequefios
vasos.

N e W o,
X g i 4 X 1

Fig. 4. Microfotografia de Pulmon. Arteria muscular con-gran profiferacion de la intima que oclitye laluz
del vaso. El escaso parénquima pulmonar cercano, exhibe moderada fibrosis. intersticial. Tincidn de fibras
eldsticas x 100,

TABLA 111
Valores del cateterismo derecho e izquierdo

PRESIONES {(mmHg) OXIMETRIAS VOL. %

de la HTP: idiopatica un grupo de pa-
cientes con el sindrome de CRST (Cal-
cinosis, Raynaud, Esclerodactilia, Te-
langiectasias), o CREST (CRST mas
afectacion de esofago). Esta entidad
era considerada como una forma me-
nor de esclerodermia con escasa o
nula afectacion pulmonar. Salerni y
cols.** describen 10 casos y citan
otros tres mas de la literatura de sin-
drome CRST o CREST con HTP'"; de-
bida a llamativos cambios histologi-
cos en arterias de pequeno calibre y
arteriolos, consistentes en prolifera-
cion de la intima con estrechamiento
y/0 obliteracion de la luz. Podria ver-
se hipertrofia de la media, pero esto
era un hecho menos notable. Tam-
bién describia la posible existencia de
un minimo grado de fibrosis pulmo-
nar intersticial contraponiéndose a
la esclerodermia clasica que cuando
tiene HTP en general, existe un im-
portante grado de fibrosis. No obstan-
te, cambios vasculares similares, in-
cluso con grados moderados de fibro-
sis que originaron HTP se han encon-
trado en la esclerodermia clasica des-
de los tiempos Goldschmidt y Din-
ker]BrZO'

Histologicamente los cambios mor-
fologicos observados en nuestra biop-
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sia pulmonar son semejantes a los
descritos en el sindrome de CREST
y a la afectacion pulmonar de la escle-
rodermia. La poca proliferacion de la
capa muscular arterial en relacion
con la marcada hipertrofia de la in-
tima, la existencia de fibrosis intersti-
cial, la falta de lesiones ateromatosas
en los vasos de mavyor calibre y la no
formacion de alteraciones angioma-
toides y plexitformes de los vasos asi
como la no duplicacion de la elastica
interna, ayudan a separar estas dos
entidades de la hipertension pulmo-
nar esencial.

Creemos que nuestro caso cumple
todos los criterios de sindrome de
CREST e HTP con lesiones tipicas vas-
culares. Con este caso que seria el nu-
mero 14 de la literatura que hemos
podido revisar, queremos llamar la
atencidn sobre la existencia de este
cuadro probablemente mucho mas
frecuente de lo que es habitualmente
diagnosticado, ya que seria etique-
tado dentro de ese cajon de sastre que
es la HTP idiopatica.

Resumen

Se presenta 1 paciente de 52 anos
con disnea progresiva de 4 aftos de

Valor hallado Valor normat Valor hallado Yalor normal . Cal§11105}5‘, Rayna,Ud' eSClCrOda'C“'

lia, afectacion de esofago y telangicc-

Auricula derecha M= 10 M < S 56 75 tasias (sindrome de CREST o CRST)

Ventriculo derecho 80/0-10 < 25/5 56 75 N N TN e

Arteria pulmonar 80/40 M=60|25/10 M < IS5 56 75 son .1("'“&5 Menores C,iﬁ esclerosis SIS

Capilar pulmonar M=10 M<ci2 temica y se han considerado de pro-
Ventriculo izquierdo 140/0-10 < 150/10 83 95 nostico benigno.

Aorta 1407100 < 150790 Este paciente, junto a otros 13 des-

critos en la literatura son portadores
de una hipertension pulmonar por
lesion vascular, poniendo en tela de
juicio la benignidad del proceso.

Summary

PULMONARY ARTERIAL HYPERTENSION
BY CREST'S SYNDROME.

The authors present the case of a
52-year-old patient with progressive
dyspnea with a 4 ycar evolution, cli-
nical relapse of right cardiac failure,
telangiectasia, sclerodactylia and bila-
teral Raynaud.

His pulmonary volumes, resistance
to flow, static compliance and DLCO
were normal.

The electrocardiogram and vecto-
cardiogram showed hypertrophy of
the right ventricle. Right and left ca-
theterism showed severe pulmonary
hypertension with pressure in normal
wedge and without pathology of the
left heart. Pulmonary angiography
discarted thrombo-embolism of large
arterial trunks.

Open pulmonary biopsy showed
moderated interstitial fibrosis and,
above all, acentuated lesions in the
intima of the arteries of medium and
small caliber.
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