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Introduccion:

La hipertension arterial pulmonar (HAP) es una enfermedad progresiva y potencialmente mortal, mas
frecuente en mujeres jovenes y con una prevalencia de 15-60 casos por millon de habitantes. Su
mortalidad a 5 afos alcanza el 40%. Se clasifica segun su etiologia, siendo la asociada a esclerosis
sistémica la de peor prondstico. Este es el primer caso en Uruguay de HAP severa en el cual se inicia el
tratamiento con prostanoides subcutaneos, resaltando su indicacion, respuesta y los desafios en un
contexto de acceso limitado a terapias avanzadas.

Historia clinica:

Paciente femenina de 55 afios, diagndstico de esclerosis sistémica en 2015, que debuta en 2020 con
disnea de esfuerzo progresiva (CF lI-lll) y episodios presincopales. ECG mostré sobrecarga de
cavidades derechas (Figura1) y el ecocardiograma sugiri6 HAP (Figura2), confirmada por cateterismo
cardiaco derecho: PAPm 66 mmHg, POAP 11 mmHg, RVP 11 UW. IC 3 I/min/m2. A pesar del tratamiento
con sildenafil, macitentan e iloprost inhalado, la paciente mostré deterioro hemodinamico progresivo con
sincopes recurrentes, NT-proBNP elevado y derrame pericardico moderado. Se evalu6 trasplante
pulmonar, pero fue descartado por compromiso esofagico severo. Un nuevo cateterismo evidencio
progresion de la enfermedad: PAPm 77 mmHg, POAP 25mmHg, RVP 25 UW, IC 2 I/min/m?, SVi 20
ml/m2. Ante la necesidad de escalar el tratamiento, se gestiond treprostinil subcutdneo mediante recurso
de amparo y uso compasivo. En octubre de 2024, se inicio a 1,25 ng/kg/min, con titulacién progresiva
hasta la dosis objetivo de 40ng/kg/min, logrando mejoria de la disnea (CF 1), sin recurrencia de sincopes,
con adecuada tolerancia al tratamiento, reduccién de los niveles de BNP y seguimiento clinico estricto.

Pruebas complementarias:

Figura 1. Electrocardiograma en nitmo sinusal a 80 cpm, onda P pulmonar, hipertrofia ventricular derecha, eje eléctrico
desviado a la derecha 120° con signos de sobrecarga sistdlica de cavidades derechas dadas por infradesnivel del 5T y
ondas T inverfidas en denivaciones anteriores de V1-V5.




Figura 2. Ecocardiograma gue evidencia cavidades cardiacas derechas dilafadas, signos de sobrecarga de presion del
ventricwio derecho: aplanamiento sisto-diastdlico del septum interventricular hacia la izquierda “signo de la D" e insuficiencia
tricuspidea severa.
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Figura 3. Bomba de infusién continua de treprostinil. Sitio de puncién del catéter subcutaneo




Diagnéstico:
HAP Grupo 1 con un perfil hemodinamico de alto riesgo
Discusion:

Este caso refleja la importancia de garantizar el acceso a terapias especificas para la HAP, respaldadas
por su efectividad y seguridad. Nuestra paciente presentd HAP Grupo 1 con un perfil hemodinamico de
alto riesgo desde el inicio, sin respuesta adecuada a la terapia combinada secuencial con inhibidores de
la fosfodiesterasab, antagonistas del receptor de endotelina y prostanoides inhalados.Ante la progresion
de la enfermedad y la presencia de multiples factores de alto riesgo de mortalidad, se decidi6 escalar el
tratamiento con prostanoides sistémicos, especificamente treprostinil subcutaneo. La evidencia respalda
su uso en HAP del grupo 1, mejorando capacidad de ejercicio, sintomas y parametros hemodinamicos,
con datos sobre su impacto en la supervivencia. A pesar de las limitaciones de acceso, estos farmacos
son esenciales en la HAP severa, requiriendo seguimiento estricto y ajuste terapéutico. En este caso, su
incorporaciéon ha sido clave para mejorar la calidad de vida, favorecer el remodelado reverso del
ventriculo derecho y reducir la mortalidad. La HAP asociada a esclerosis sistémica representa un desafio
terapéutico debido a su progresion rapida y limitada respuesta a los tratamientos convencionales. Este
caso evidencia la importancia de la terapia combinada temprana, el monitoreo hemodinamico continuo
y la optimizacion de estrategias terapéuticas, incluyendo el acceso a tratamientos avanzados como el
treprostinil subcutaneo, para mejorar la sobrevida y calidad de vida del paciente.



