Hipertension renovascular asociada a hipertensioén pulmonar: una causa
poco frecuente

Presentacion del caso

Mujer de 37 afos, natural de Nigeria, con antecedentes de hipertension arterial
(HTA), en tratamiento con tres farmacos (enalapril, amlodipino e hidroclorotiazida),
diagnosticada a los 31 afios (2011). Por ello inicié seguimiento en Nefrologia en el
ano 2014, presentando en ese momento funcién renal normal (creatinina 0,9 mg/dI,
filtrado glomerular 95 mil/min) y sin proteinuria. Como otros antecedentes relevantes
presentaba focos de endometriosis profunda en seguimiento por Ginecologia.

Entre 2014 y 2015 se logré un mejor control tensional al aumentar la adherencia
terapéutica y sustituir la hidroclorotiazida por doxazosina. Sin embargo, se objetiva
un deterioro progresivo de la funcion renal, hasta una creatinina de 3,2 mg/dl, junto
con aumento de la proteinuria hasta 1,6 g/dia y ausencia de microhematuria en el
sedimento urinario. En la anamnesis la paciente referia dolor abdominal crénico
relacionado con endometriosis profunda, sin otra sintomatologia relevante. La
exploracion fisica no mostré hallazgos significativos: sin soplos cardiacos,
carotideos ni abdominales; auscultacion pulmonar normal; ausencia de edemas
periféricos y sin estigmas de enfermedad autoinmune.

En los estudios realizados destacaba: estudio inmunoldgico (panel de ANAs,
ANCAs, inmunoglobulinas y complemento) sin hallazgos, hormonas tiroideas (TSH y
T4) dentro de rangos normales, serologias de virus negativas para VHC, VHB y VIH.
En cuanto a estudios de imagen, la ecografia Doppler evidencié disminuciéon de la
masa renal, con el riidn derecho atrofico, sin estenosis arterial, por lo inicialmente
se descart6 patologia renovascular. La gammagrafia renal mostré disminucion de la
funcionalidad del rindn derecho (26%) respecto al izquierdo (73%). Se realiz6
biopsia renal en la que se observo leve fibrosis intersticial inespecifica y una lesién
segmentaria glomerular compatible con glomeruloesclerosis focal y segmentaria
(GEFS), sin material suficiente para estudio de inmunofluorescencia y microscopia
electronica. Ante estos hallazgos se solicité estudio genético para APOL-1 en el que
no se observaron mutaciones.

Inicialmente se diagnosticé de enfermedad renal crénica (ERC) con hallazgos de
GEFS, secundaria a hipertension e hiperfiltracion por disminuciéon de masa renal. Se
decide mantener tratamiento antihipertensivo y seguimiento en consultas de
nefrologia.

En su seguimiento en consultas, presenta progresion hacia enfermedad renal
cronica avanzada (ERCA), con ingreso por un primer episodio de insuficiencia
cardiaca con edema agudo de pulmoén y mal control de presién arterial, por lo que
finalmente inicia hemodialisis (HD) a través de fistula arteriovenosa (FAV) en
septiembre de 2017 (la evolucion de la funcidén renal se muestra en la_Figura 1).

En el ecocardiograma realizado durante el ingreso se detecta hipertensiéon pulmonar
severa (HP), probablemente secundaria a sobrecarga de volumen, que se resolvio
al repetir la prueba en situacion de euvolemia, tras tratamiento depletivo.



En 2021, como parte del seguimiento de los pacientes en HD, se solicitd
ecocardiograma de control, identificando nuevamente, datos sugestivos de HP
severa (presion sistdlica pulmonar de 72 mmHg) y confirmandose mediante
cateterismo cardiaco derecho. Inicialmente presentaba un patron hemodinamico
compatible con HP de alto gasto y posible disfuncién diastdlica, relacionada con la
FAV e hipervolemia. Sin embargo, el componente de alto gasto se descartd tras
intensificacion de dialisis y ligadura de la fistula, evidenciando en un segundo
cateterismo HP precapilar, y por tanto afectacion arterial pulmonar.

Se realizé angio-TC de arterias pulmonares en el que se descartdé enfermedad
tromboembdlica cronica como otra de las causas de HP y en el que se observo
afectacion vascular arterial difusa predominante en ramas segmentarias, con
irregularidades, saculaciones y estenosis distales adoptando morfologia
“arrosariada”. Para ampliar el estudio de otros territorios vasculares se solicité TC de
abdomen y de troncos supraadrticos mostrando dilataciones vasculares arteriales en
tronco celiaco, arteria esplénica y femorales; ademas de elongacion vascular con
presencia de curvaturas vasculares y dilataciones fusiformes con morfologia “en
collar de perlas” de las arterias intracraneales. Todos estos hallazgos son
compatibles con el diagnostico de displasia fibromuscular multisistémica (DFM) (la
Figura 2 muestra algunos de estos hallazgos).

De esta forma se establecidé el diagnéstico de HP de etiologia multifactorial del
grupo 5 (displasia fibromuscular con afectaciéon multisistémica y ERC) asociado al
grupo 2 (disfuncion diastdlica). Se asocio al tratamiento doble terapia vasodilatadora
(tadalafilo y macitentan) y antiagregacion con acido acetilsalicilico. Por otra parte,
cabe destacar que, si bien las pruebas de imagen evidencian afectacion de las
arterias cerebrales, la paciente se encontraba asintomatica desde el punto de vista
neurologico.

En los cinco anos siguientes la paciente presenta episodios de deterioro de clase
funcional intermitentes (ll-1ll NYHA) a expensas de sobrecarga de volumen, por lo
que permanece en HD online post-dilucional a través de catéter venoso central
tunelizado, realizandose sesiones adicionales segun precisa para mantener
euvolemia. En cuanto al trasplante renal permanece contraindicado por HP severa
irreversible.

Discusion

En resumen, se presenta el caso de una paciente con deterioro de funcién renal e
HTA, secundaria a displasia fibromuscular.

La displasia fiboromuscular es una enfermedad arterial no aterosclerética, que se
caracteriza por la proliferacion celular anormal y la distorsion en la arquitectura de
la pared arterial. La enfermedad se manifiesta como lesiones multifocales o focales
en arterias de mediano o pequefio calibre, aunque el fenotipo clinico se ha ampliado
para incluir diseccion arterial, aneurisma y tortuosidad. La prevalencia es poco
conocida y depende del sector vascular afectado [1].

La DFM suele afectar con mayor frecuencia a las arterias renales (88%),
cerebrovasculares (25%), mesentéricas (14%) y de extremidades superiores (3%) e
inferiores (10%). La afectacion de arterias pulmonares y coronarias es infrecuente.


https://www.zotero.org/google-docs/?1ahyF9

Aproximadamente el 80-90% de los pacientes son mujeres. Las manifestaciones
clinicas son variables y dependen del territorio vascular afectado siendo
predominante la HTA (90%), seguida de cefalea (57%), mareos (39%) y tinnitus
pulsatil (14%) [2].

Existen pocos casos publicados en la literatura en los que se demuestre afectacion
de arterias renales y pulmonares por DFM de forma simultanea [3]. Este caso
constituye un ejemplo que podria clasificarse como sindrome cardiorrenal tipo 5, con
HTA por estenosis de arterias renales y disfuncién cardiaca asociada a HP severa.

Una de las principales conclusiones que se desprenden de este caso es la
importancia de considerar un diagnéstico diferencial amplio en pacientes jovenes
con HTA resistente, especialmente cuando se asocia a asimetria renal e
insuficiencia renal sin una causa aparente. En este contexto, resulta fundamental
ampliar el estudio etioldgico, insistiendo en la busqueda de patologia vascular como
posible causa subyacente. En casos similares, estaria indicada la realizacion de
pruebas de imagen avanzadas, como angio-TC y/o arteriografia [1].

En nuestro caso, la patologia renovascular fue inicialmente descartada debido a la
ausencia de hallazgos relevantes en la ecografia Doppler. Por este motivo, se
decidié realizar una biopsia renal; sin embargo, los hallazgos obtenidos (GEFS)
fueron compatibles con dafio renal cronico secundario a hipertension arterial e
hiperfiltracion, sin aportar informacién concluyente sobre el diagnéstico primario.

La GEFS es una entidad histopatolégica con diversas causas y patogenicidad
dentro de la cual se distinguen formas primarias, secundarias y genéticas. Las
formas secundarias se relacionan con hiperfiltracion glomerular (obesidad,
reduccion de masa renal), hipertension, infecciones virales, toxicos, o enfermedades
sistémicas. Clinicamente se asocian a proteinuria subnefrética o nefrética sin
sindrome nefrético completo y suelen encontrarse los antecedentes mencionados
previamente. En contraposicion, la GEFS primaria es causada por un factor
circulante que provoca un dafio podocitario y se presenta tipicamente con sindrome
nefrotico. Las formas genéticas suelen aparecer en la infancia y se asocian, sobre
todo, con polimorfismos en el gen APOL 1 [4].

Por otra parte, la HP se ha descrito en multiples estudios como una complicacion
significativa en pacientes con ERCA [5]. La HP se define por una presion arterial
pulmonar media = 25 mmHg y constituye una de las complicaciones mas graves,
especialmente en pacientes en programa de hemodialisis. Este tipo de HP se
clasifica dentro del grupo 5, con mecanismos multifactoriales aun poco claros.
Algunos estudios sugieren que la resistencia vascular pulmonar, el tiempo de
permanencia en HD y la glomerulonefritis cronica como etiologia, son los predictores
mas relevantes para el desarrollo de HP [6].

En relacidn al caso clinico, es relevante mencionar que la HTA, HP e insuficiencia
renal son secundarias a la enfermedad de base, y que la estabilidad clinica de la
paciente, determinada sobre todo por el grado de HP, depende de las sesiones de
HD. La optimizacién del estado de volumen mediante dialisis disminuye la presion
en la auricula izquierda y el tamafo auricular, lo que se asocia con mejoria
hemodinamica y potencial reduccion de la mortalidad en estos pacientes [5].
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Conclusiones

La displasia fibromuscular es una enfermedad poco frecuente que afecta
principalmente a mujeres jovenes, con predileccion por las arterias renales y, en
menor medida, las pulmonares. Esta afectacién vascular puede causar hipertension
sistémica y pulmonar, que, sin tratamiento adecuado puede evolucionar a ERC e
insuficiencia cardiaca. La hipertension pulmonar constituye una complicacion
significativa y marcador de peor pronéstico en la ERC, lo que requiere coordinacion
estrecha entre los servicios de nefrologia y cardiologia para un manejo éptimo.
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Evolucién de los valores de creatinina (mg/dl) y filtrado glomerular (ml/min)
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Figura 1. Evolucion de los valores de creatinina plasmatica (mg/dl) y filtrado glomerular

(min/min) entre los afos 2014 (inicia seguimiento en consultas de Nefrologia) hasta 2017
(inicio de hemodidalisis).

Figura 2. Imagenes de AngioTC en las que se observa afectacién de: arterias cerebrales
con una dilatacién fusiforme en la porcion supraclinoidea de la arteria carétida interna
izquierda (a); arterias pulmonares, sobre todo en ramas subsegmentarias, con saculaciones
proximales y disminucion del calibre en segmentos distales (b); asi como dilataciones
aneurismatica y elongacion de ramas aorticas (c-e).



