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Cartas al Editor

Hipertension pulmonar primaria en sindrome de Sjégren: una
asociacién poco frecuente

Primary pulmonary hypertension in Sjogren’s syndrome: a rare
association

Sr. Editor:

El sindrome de Sjégren primario (SS) raramente se asocia a
hipertensién pulmonar (HTP). En enfermedades del tejido conec-
tivo la aparicién de HTP suele ser debida a afectacién pulmonar
intersticial®.

Presentamos el caso de una mujer de 40 afios conocida en Reu-
matologia en 2002, con Xeroftalmia de 5 afios de evolucién a la que
se habian afiadido en los Gltimos 6 meses xerostomia y artralgias,
sin otras manifestaciones extraglandulares. Las pruebas comple-
mentarias nos permitieron hacer el diagnéstico de SS: ANA positivo,
anti-SSa positivo, anti-SSb positivo, test de Shirmer anormal, datos
de inflamacidn crénica en biopsia de glandula salival menor y gam-
magrafia de glandulas salivales compatible. En septiembre de 2002
serealiz6 ecocardiograma de rutina donde aparecio por primera vez
datos de HTP ligera (32 mm Hg) que se confirmé con cateterismo
derecho realizado en diciembre de 2002. En noviembre de 2003 la
paciente presento disnea de esfuerzo. En ecocardiografia se estimé
una HTP de 46 mm Hg. Mediante TC toracica se descarto la existen-
cia de fibrosis pulmonar y eventos tromboembélicos. Actualmente
persisten artralgias que ceden con analgésicos habituales y su dis-
nea esta estable.

El SS es una enfermedad autoinmune frecuente, con afectacién
glandular y extraglandular. La afectacién pulmonar se debe gene-
ralmente a patologia pulmonar intersticial y afectaciéon de la via
aérea baja.

La HTP en asociacién con enfermedades del tejido conectivo
ocurre mas frecuentemente en esclerosis sistémica (particular-
mente en sindrome CREST), en lupus eritematoso sistémico y
enfermedad mixta del tejido conectivo!. La asociacién con SS
es rara. Segun los datos publicados, solamente se han reportado
41 casos de SS con HTP?, 3 de ellos en Espafia3-, y sélo un caso en SS
pediatrico. En un estudio publicado en 2009 se analizaron 79 casos
de HTP arterial diagnosticados en 1.892 pacientes con enferme-
dades del tejido conectivo; se estimé una prevalencia de HTP del
4,2% en estos pacientes, y solamente el 3,8% de éstos presentaba
SS7. Los mecanismos especificos causantes de HTP son desconoci-
dos, pero se han descrito algunas anomalias que podrian participar
en el remodelado de las arterias pulmonares y de las arteriolas
precapilares de pequefio calibre y en la vasoconstriccién de las
arteriolas pulmonares. Las similitudes histopatolégicoas de la HTP
idiopatica y de la asociada a conectivopatias sugieren mecanismos
fisiopatolégicos comunes. Las anomalias (descritas principalmente
en la HTP idiopatica) conllevan una disminucién de los factores

vasodilatadores de origen endotelial (6xido nitrico, prostaciclina),
una excesiva produccién de factores de crecimiento (endotelina-
1, factor de crecimiento endotelial vascular, factor de crecimiento
derivado de plaquetas, angiopoyetina-1), modificaciones en cana-
les de potasio y un aumento de la expresién del transportador
de serotonina. Mas raramente la HTP asociada a conectivopatias
puede deberse a un mecanismo tromboembélico o a una enferme-
dad venooclusiva, o a la hipoxia producida por fibrosis pulmonars.
Algunas de estas anomalias han dado lugar a nuevas dianas
terapéuticas.

Presentamos un nuevo caso de esta rara asociacién entre SS
y HTP en ausencia de enfermedad pulmonar intersticial y sin
datos radiol6gicos de eventos trombéticos/tromboembédlicos. La
presencia de disnea debe alertar al clinico de la posible existen-
cia de HTP. Ademas, la disponibilidad de tratamientos eficaces
en HTP justifica el screening y el diagnéstico precoz de HTP en
conectivopatias.
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