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Esclerodermia. Hipertensión arterial pulmonar

Pulmonary hypertension in the 
CREST syndrome variant of
progresesive systemic sclerosis 
(Scleroderma). Salerni et al, 1977

“El síndrome CREST no siempre es 
benigno ya que después de un curso 
clínico prolongado puede presentar una 
progresiva obliteración vascular 
pulmonar, hipertensión pulmonar y 
muerte, en ausencia de fibrosis 
pulmonar significativa”



HTAP y supervivencia en la ESC
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aañños desde el diagnos desde el diagnóóstico de HTAPstico de HTAP
Koh ET, et al. Brit J Rheumatol. 1996;35:989.



Clasificación de la hipertensión arterial pulmonar. Dana Point, 2008





Esclerodermia: prevalencia de la HTAP
Carr RD et al.: CREST syndrome. A benign variant of scleroderma. Arch Dermatol. 1965

Salerni RM. 10 casos, 1977

Ungerer RG. 33%, 1983

Koh ET. 4.9%, 1996

Battle RW. 35%, 1996

MacGregor AJ. 13%, 2001

Pope JE. 21-26%, 2005

Chang B. 13,6%, 2006

Candell J. 14%, 1996 7 – 12 %
Autopsia: 60%

Hachulla E. 7,85%, 2009

Avouac J. 5-9 %, 2010



Esclerodermia. Evolución
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ESCLERODERMIA. Hipertensión pulmonar
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HTAP en la esclerodermia: factores de riesgo

Forma clínica limitada
Diagnóstico de la enfermedad en edad tardía (>60 a.)
Descenso de la DLCO con CVF normal
Fenómeno de Raynaud grave y de curso prolongado
Pérdida capilar en la capilaroscopia
Anticuerpos anticentrómero 

anti-U3-RNP
anti-B23
anti-U1- RNP

Valores elevados de NT-proBNP  



Dana Point (California), febrero 2008



HTAP en la esclerodermia: sospecha diagnóstica

Disnea de causa no manifiesta
Descenso de la DLCO: CVF normal/mínima fibrosis
FVC/DLCO:  > 1,6 – 1,8
Por Ecocardiografía Doppler:

Velocidad de regurgitación tricuspídea > 3 m/sec
PAPs > 40 mm Hg
Dilatación de cavidades derechas

Aumento de NT-proBNP

Controles: 6 m – 1 año: Ecocardiograma; PFRs; NT-proBNP
RNM





HTAP y esclerodermia: NT- proBNP

Mathai SC et al. Eur Respr J. 2010;35:95-104



Factores pronósticos RR p
Esclerodermia difusa 2,730 0,001
Edad de comienzo 1,079 0,0001
Fibrosis pulmonar 2,463 0,003
HTAP 2,802 0,0001
Crisis renal 30,062 0,0001

Esclerodermia
Factores pronósticos
Simeón CP, Ann Rheum Dis, 1997
Simeón CP, Rheumatology, 2003



ESCLERODERMIA. Hipertensión pulmonar

N= 335 (Hospital Vall d’Hebron)

Causas de muerte

Afección pulmonar : 29 (40%)

HTA pulmonar aislada: 15
Fibrosis pulmonar + HTAP: 8 

Fibrosis pulmonar: 6



HTAP en la esclerodermia: pronóstico





Fisher MR et al. Arthritis Rheum, 2006

Kawut SM. et al. Chest, 2003



Le Pavec  J et al. Am J Resp Crit Care Med. 2010



HTAP y ESCLERODERMIA
Patogenia

HTAP por vasculopatía 1ª
Enfermedad venooclusiva pulmonar

Cardiopatía ventricular izquierda
Hipoxia por vasoespasmo arterial

Microtrombosis 
Enfermedad pulmonar intersticial



Condliffe R, Am J Respir Crit Care Med. 2009;179:151Mathai SC. Arthritis Rheum. 2009;60:569



Fisher MR et al. Arthritis Rheum, 2006Hachulla E et al. Arthritis Rheum, 2009

Hachulla AL et al. Ann Rheum Dis, 2009





Enfermedad miocárdica del 
ventrículo derecho

Inflamación –Fibrosis
Mala función ventricular
Contractilidad disminuida

Mala adaptación a la presión pulmonar

A Vonk Noordegraaf et al. Rheumatology, 2008





CONCLUSIONES

Factores de riesgo

Seguimiento: controles periódicos

Diagnóstico precoz

Indicadores de gravedad

Valoración cardiológica



Esclerodermia. Hipertensión arterial pulmonar

Pulmonary hypertension 
in systemic sclerosis: 
bête noire no more ?
J. Varga, 2002

Pulmonary hypertension: 
The Bête Noire of the 
Diffuse Connective
Tissue Diseases. 
E. Carwile LeRoy, 1991


