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Cartas al Editor

La presentación de hematuria, anuria e insuficiencia renal,

fueron tardías y agudísimas, los hallazgos anatomopatológicos

encontrados, no se han visto descritos en la bibliografía, aque-

llas que describen insuficiencia renal, lo refieren a nefropatías

glomerulointersticiales, atribuidas al agente causal de síndrome

y ausentes en este caso.

Es llamativa la simultaneidad de los agravamientos respirato-

rios y renal de forma aguda, quizás explicada por reactivación

citotóxica a alguno de los numerosos fármacos administrados,

dados los despegamientos epiteliales con sangrado subepitelial

encontrados en ambos órganos.

La ictericia fue precoz y progresiva con integridad de la fun-

ción hepática. Morelli y O’Brien10 recopilan 10 casos, con fun-

ción hepática y ecografía normales. Las histologías fueron seme-

jantes al caso presentado.

En la actualidad en síndrome de Stevens-Johnson se reco-

miendan tratamientos enérgicos con corticoides8,11,12, plasmafé-

resis6,8 e inmunoglobulinas6,13.

Aunque la biopsia cutánea no fue concluyente por tardía, sí lo

son los hallazgos en otras mucosas. Destaca la trascendencia de

las manifestaciones respiratorias precoces y la necesidad, quizá,

de usar tratamientos más enérgicos cuando haya evidencia sobre

la eficacia de éstos.
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Hipertensión pulmonar
primaria: tratamiento
con iloprost inhalado

Sr. Editor:

La hipertensión pulmonar primaria es una entidad rara en la

población general (1-2 casos/106 habitantes/año), y más aún en

la edad pediátrica, con predominio en mujeres. Aunque la edad

media de diagnóstico es de 23 años, se describen cada vez más

casos en la infancia. El tratamiento es controvertido, sujeto a

constantes innovaciones, al disponerse de datos escasos y re-

sultados inciertos.

Se presenta el caso de un varón de 2 años y 2 meses, remitido a

nuestro hospital por taquicardia de 200 lat./min, palpitaciones, dolor

centrotorácico y síncopes por esfuerzo en las últimas 3 semanas. En

la exploración se observa llanto enérgico sin cianosis, impulso de

ventrículo derecho aumentado, soplo sistólico II/IV con soplo dias-

tólico corto en borde esternal izquierdo y segundo ruido reforzado,

hepatomegalia de 2 cm, presión arterial normal y taquicardia sinu-

sal (130 lat./min).

La radiografía de tórax (fig. 1A) demostró prominencia de arteria

pulmonar, con vascularización periférica disminuida. La ecocardiogra-

Figura 1. A) Radiografía torácica inicial (la flecha indica
prominencia del arco pulmonar). B) Ecocardio-
grafía: gradiente de presiones pulmonares.
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fía (fig. 1B) evidenció hipertrofia de ventrículo derecho e insuficiencia

pulmonar leve-moderada, estimándose una presión sistólica de arteria

pulmonar de 90 mmHg. Una gammagrafía ventilación-perfusión des-

cartó tromboembolismo. El cateterismo arterial confirmatorio y obli-

gado en todos los casos, permitió descartar enfermedad cardíaca pri-

maria, medición directa de presiones arterial (87/37/62 mmHg) y

capilar pulmonar (7 mmHg, normal < 15) y valorar la respuesta al test

vasodilatador con oxígeno y óxido nítrico locales, que en este caso no

demostró ninguna mejoría. Todo ello establecía un cuadro de hiper-

tensión pulmonar precapilar. Se realizaron estudios genético, reuma-

toideo, de ácidos orgánicos y aminoácidos, de coagulación y anti-

cuerpos antifosfolípido, complemento y serología infecciosa (Virus de

Epstein-Barr, toxoplasma, citomegalovirus, virus de la varicela zoster,

virus de la hepatitis B y C, lúes, virus herpes-zoster, y virus de la in-

munodeficiencia humana [VIH]), resultando todos ellos normales.

El principal objetivo del tratamiento es aumentar la supervivencia,

manteniendo gasto cardíaco adecuado para el desarrollo y disminu-

yendo las resistencias pulmonares. Las bases son reposo relativo,

oxigenoterapia, restricción de líquidos y diuréticos; los anticoagu-

lantes orales se utilizan con eficacia moderada, habiendo demostra-

do cierto aumento en la supervivencia en estudios no controlados1.

Se han ensayado diferentes tipos de vasodilatadores con buenos re-

sultados a corto plazo en la mejoría clínica. La prueba vasodilatadora

aguda permite predecir la efectividad de los bloqueantes del calcio

orales, empleándose el epoprostenol2,3 en perfusión continua por vía

central cuando no haya respuesta, valorando los efectos adversos

(neumonitis intersticial4). Ha habido algún estudio no controlado en

niños empleándolo. En nuestro caso, dado el riesgo de sobreinfec-

ciones, trombosis5 y de tolerancia que produce en algunos pacientes,

obligando a escalar la dosis en forma continua, se inició tratamiento

con epoprostenol inhalado asociando losartán oral (0,4 mg/kg/día,

que aumentó de manera paulatina hasta 0,80 mg/kg/día) dado que en

la prueba vasodilatadora no se utilizaron prostaciclinas locales.

Tras 19 días persistían episodios de síncope, sin respuesta en pa-

rámetros hemodinámicos ecográficos y se decidió reducir la dosis de

losartán a 0,4 mg/kg/día y retirar el epoprostenol empleando un aná-

logo de las prostaciclinas (iloprost5,6) también inhalado, que está sien-

do ampliamente estudiado en adultos con resultados contradictorios

entre distintas publicaciones7. Hasta la fecha, no hay ningún estudio

publicado en niños que avale su empleo. En nuestro caso, su princi-

pal ventaja consistió en que permitió el uso ambulatorio, aumentan-

do la estancia del paciente con la familia y los mínimos efectos se-

cundarios, en espera de afrontar el trasplante pulmonar. Se inició en

cuatro nebulizaciones diarias de Ilomedín (utilizando un nebulizador

Halolite), a 0,4 mg/kg/día, aumentándose hasta 0,70 mg/kg/día, dosis

con la que permaneció muy estable clínicamente, persistiendo disnea

de esfuerzo pero sin crisis sincopales y con menos opresión toráci-

ca, en su domicilio. Tras 2 meses, una nueva ecografía demostró leve

mejoría y, antes de efectuarse cateterismo de control, 4 meses des-

pués del diagnóstico, el paciente falleció de forma repentina, sin

que pudiera realizarse estudio necrópsico.

A pesar de la elevada tasa de complicaciones y su poca dis-

ponibilidad, el trasplante (unipulmonar o bipulmonar) debe

considerarse a cualquier edad8. En nuestro caso, en espera de

lograr donante y dada su estabilidad clínica, se decidió el trata-

miento antes explicado, permitiendo la estancia del paciente en

su domicilio.

El pronóstico de la HTPP es muy malo, con una superviven-

cia media de 2-3 años. Se han descrito numerosas predictores de

la evolución, principalmente relacionados con la función del

ventrículo derecho. La muerte suele llegar por insuficiencia car-

díaca, muerte súbita o, incluso, por técnicas diagnósticas. Debe

mantenerse un alto nivel de sospecha clínica para establecer un

diagnóstico precoz y remitir a estos pacientes a centros con ex-

periencia. Dada la rareza del cuadro, se precisan estudios multi-

céntricos, como el que está pendiente de ser presentado en Es-

paña, que evalúen el número suficiente de pacientes para esta-

blecer protocolos de actuación y seguimiento conjuntos y

estandarizados9 de estos pacientes.
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Exantema por mercurio
de presentación atípica

Sr. Editor:

El exantema por mercurio suele suponer un ejemplo de der-

matitis de contacto alérgica inducida sistémicamente. Con fre-

cuencia, se provoca por la inhalación de vapores del mercurio

(casi siempre tras la rotura de un termómetro) en un paciente

que ha sido expuesto y sensibilizado anteriormente a compues-

tos mercuriales orgánicos, como el tiomersal o el mercurocromo.


