CARTAS AL EDITOR

Hipertension pulmonar
asociada al VIH en una
adolescente con infeccion
de transmision vertical

Sr. Editor:

Los pacientes con infeccion del virus de inmunodeficiencia
humana (VIH) de transmision vertical gozan actualmente de una
larga supervivencia, por lo que es necesario prestar una aten-
cion especial a manifestaciones del virus que hasta ahora solo se
habian descrito en adultos. Es el caso de la hipertension pul-
monar relacionada con el VIH (HPRV), con una incidencia del
0,5%"2, que va en aumento debido a la mayor supervivencia
de los enfermos VIH en tratamiento antirretroviral de gran acti-
vidad (TARGA). Aunque la hipertension pulmonar (HP) puede
conllevar insuficiencia cardiaca derecha y fallecimiento, un diag-
nostico temprano y la ripida instauracion del tratamiento, al
igual que el cumplimiento del TARGA, permiten una mayor su-
pervivencia y calidad de vidal. Se presenta el caso de una ado-
lescente afectada de HPRV, mala cumplidora de cualquier trata-
miento y que no seguia los controles adecuados.

Joven de 17 afios con disnea de esfuerzo y tos seca de mas de
un mes de duracién. Acude a Urgencias al progresar la disnea hasta
hacerse de reposo; 7 dias antes del ingreso se realizo legrado para
interrumpir su gestacion de 15 semanas, por riesgo materno por pre-
sentar HP.

Como antecedentes destaca infeccion del VIH de transmision ver-
tical, diagnosticada a los 9 meses de vida. El tratamiento antirretro-
viral se inici6 a los 7 anos (1993); fue mala cumplidora del trata-
miento desde su inicio, y en los tltimos 6 meses lo abandon6
completamente. su estado clinicoinmunitario fue mantenido en esta-
dio B2. Ultimo valor de CD, 490 céls./ul y carga viral 3.000 copias.
Hepatitis B de transmision vertical con hepatitis cronica activa, y ci-
rrosis hepatica sin hipertension portal a los 15 anos.

HP leve diagnosticada a los 12 anos mediante ecocardiografia, a
raiz de una neumonia que curs6 con sindrome de distrés respirato-
rio. Desde los 8 anos no realizaba ejercicio porque se cansaba. Mal
controlada debido a sociopatia, dejo de acudir al cardidlogo a los
13 anos. Qued6 embarazada 3 meses antes del ingreso, por lo que
vuelve a controlarse.

A la exploracion fisica en Urgencias, la paciente presenta mal es-
tado general, palidez mucocutinea livida y disnea de reposo con ta-
quipnea. Taquicardia ritmica con desdoblamiento del segundo ruido,
sin soplos. Hepatomegalia dolorosa de 3 cm, sin reflujo hepatoyugu-
lar ni edemas periféricos. Saturacion de hemoglobina del 88 %, por lo
que se inicia oxigenoterapia. En la analitica destaca: hemoglobina
9,6 mg/dl, hematocrito 29 %, transaminasas y bilirrubina ligeramente
elevadas, quicky tiempo de cefalina normales, dimero D elevado
(4.760); gasometria arterial (FiO, 0,31): pH 7,46, pO, 104 mmHg,
pCO, 22 mmHg, bicarbonato 16 mEq/ml, exceso de base 5,6 y sa-

turacion de hemoglobina del 98,5%. En la valoracion ginecoldgica
no presenta sangrado activo y la ecografia transvaginal es normal. La
radiografia de térax muestra arco de la arteria pulmonar prominente,
cardiomegalia y derrame pulmonar bilateral (fig. 1). El electrocardio-
grama (ECG) muestra taquicardia sinusal con signos de hipertrofia de
cavidades derechas: eje derecho, hemibloqueo de rama derecha del
haz de His, R dominante V; - V5 con inversion ST. La ecocardiogra-
fia-Doppler (eco-Doppler) revela presion sistolica arterial pulmonar
de 110 mmHg, ventriculo derecho dilatado, con movimiento septal
paradojico e insuficiencia tricuspidea funcional grave, manteniendo
una fraccion de eyeccion normal (65 %).

Ingresa en la Unidad de Cuidados Intensivos Pediatricos y se
inicia tratamiento con heparina de bajo peso molecular dado el an-
tecedente del legrado. Se realiza tomografia computarizada (TC) pul-
monar helicoidal con contraste, tras la cual se descarta tromboem-
bolismo pulmonar masivo y patologia de parénquima pulmonar; se
objetiva una gran dilatacion del tronco de la arteria pulmonar y ra-
mas principales, derrame pleural bilateral y edema mediastinico,
todo ello sugestivo de insuficiencia cardiaca derecha por HP (fig. 2).
Aumenta la disnea con empeoramiento respiratorio ripidamente
progresivo, y a las 48 h del ingreso la paciente presenta hipoxia su-
bita y parada cardiorrespiratoria, sin respuesta a las maniobras de re-
sucitacion cardiopulmonar avanzada.

La necropsia revel6 un parénquima pulmonar con histologia ca-
racteristica de HP idiopatica (HPI) de tipo plexiforme grave. El hi-
gado presentaba cirrosis macronodular, sin signos de hipertension
portal. Como causa de la muerte se establece crisis hipoxica secun-
daria a HP grave.

La HP de nuestra paciente se establece como HPRV debido a
la histopatologia similar a la HPI, al excluir otras causas. La pa-
togenia de la HPRV se postula como un efecto indirecto de la in-

Figura 1. Radiografia de torax. *Arco aortico prominente.
*Derrame pleural.
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Figura 2. TC pulmonar helicoidal con contraste. *AP: ar-
teria pulmonar. *Derrame pleural.

feccion por VIH, y no por la accién directa del virus'20. Asimis-
mo, tampoco hay relacion con el estado inmunoldgico ni con
la via de contagio de la infeccidn; no todos los pacientes VIH
desarrollarain HPRV (probable relacion con HLA DR52 y
DR6)!20, Dado que la histopatologia de la HPRV es tan similar
a la HPI, la clinica, el tratamiento y la evolucion son también si-
milares! 07,

Los pacientes suelen estar asintomaticos en las fases iniciales
(clase I de la clasificacion funcional NYHA/WHO), y evolucio-
nan de forma insidiosa a disnea de pequeno y mediano esfuer-
z0, como presentaba nuestra paciente desde los 8 afios, para,
finalmente, presentar disnea en reposo e insuficiencia cardiaca
derecha. Aunque la disnea es el sintoma principal (73-85 %),
existen otros para los que hay que estar alerta: edemas periféri-
cos (18-30%), tos no productiva (10-19%), fatiga (13 %), sincope
(6-12%) y dolor toricico (6-10%)120, Por lo tanto, cabe descar-
tar HP en un paciente VIH con sintomas respiratorios poco ex-
plicables. En caso de sospecha clinica, el primer paso consiste
en realizar una radiografia de torax y un ECG3%7 —que resultaron
patologicos en nuestra paciente—, aunque el diagnostico de cer-
teza se realiza mediante cateterismo cardiaco derecho. El
74-90 % de las radiografias muestran cardiomegalia, arco pul-
monar prominente, y el ECG indicara signos de hipertrofia ven-
tricular derecha (80-87 %)!7. La prueba mas importante es la
eco-Doppler, que revela sobrecarga del ventriculo derecho, mo-
vimiento septal paraddjico, insuficiencia tricuspidea y aumento
de presiones derechas; estos hallazgos se detectan en nuestra
paciente. El estudio de la funcion pulmonar fue normal en nues-
tra joven, tal como estd descrito, con desaturaciéon de hemoglo-
bina durante el walking-tesf’. Otras pruebas sirvieron para ex-
cluir otras causas: la TC tordcica con parénquima pulmonar
normal descartd afectacion pulmonar y trombos en grandes ar-
terias. Una gammagrafia de ventilacion-perfusion hubiese des-
cartado trombosis en pequerios vasos?”.

Se inici6 tratamiento con anticoagulantes en nuestra pacien-
te, que representan el primer escalon terapéutico en la HP, aso-
ciados a medidas de soporte si hay signos de insuficiencia car-
diaca derecha (diuréticos, digoxina y oxigenoterapia)3+7. El
tratamiento especifico consiste en vasodilatadores pulmonares, y
dada la respuesta poco predecible, se deberia evaluar con el test
de vasorreactividad con 6xido nitrico o prostaciclinas inhala-
dos, mediante cateterismo cardiaco derecho®47. Desafortunada-
mente, nuestra paciente falleci6 antes de proceder a esta técni-
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ca. El tratamiento serd distinto segtn la clase funcional y la res-
puesta al test: bloqueadores de canales del calcio en clase fun-
cional I-IT con test positivo; otros vasodilatadores en ausencia de
respuesta al test, o en clase funcional III-IV (anilogos de pros-
taciclina, antagonistas del receptor de endotelinas, inhibidores
5-fosfodiesterasa)*78, La eficacia de estos firmacos ha sido pro-
bada en pacientes con HPRV y en nifios con HPI':3579,

El pronostico de la HPRV es similar al de la HPI, siempre y
cuando exista un buen cumplimiento del TARGA, siendo infaus-
to sin éste! 30, Nuestra paciente muri6 unos 5 afios después del
diagnostico de HP, aunque la media de supervivencia es de
2,7 afios (rango: 2 dias a 10 anos). El pronostico dependera de
la clase funcional NYHA/WHO en la que se inicie el tratamien-
to y de la respuesta a éste, sin guardar relacion con el estadio
clinicoinmunoldgico de la infeccion VIH207,

En resumen, es importante sospechar esta manifestacion del
VIH ante sintomas respiratorios no explicados por otros moti-
vos, para establecer un diagnostico precoz e iniciar un trata-
miento en fases tempranas de la HP. Solo asi, y asegurando un
buen cumplimiento del TARGA, estos pacientes tendran una me-
jor supervivencia y calidad de vida.
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