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RESUMEN

Se presenta un caso de hipertension arterial maligna e insuficiencia renal que
se desarrollé en una paciente hembra de cuarenta y cuatro anos afecta de esclero-
dermia. La paciente fue tratada con firmacos hipotensores y hemodiélisis (HD).
Tras cinco meses de tratamiento recuperé funcién renal, no precisando més HD.
Consideramos importante recalcar que el tratamiento médico enérgico y control de
la tension arterial puede prevenir y hacer regresar la insuficiencia renal en algunos
pacientes con esclerodermia.

Palabras clave: Crisis renal de esclerodermia. Hipertensién arterial maligna. Insu-
ficiencia renal.

REVERSAL OF RENAL FAILURE IN A PATIENT WITH SCLERODERMA
SUMMARY

A case of malignant hypertension with renal failure in a 44 year old woman
with Scleroderma is reported. She was treated with antihypertensive drugs and he-
modialysis. Five months later renal function improved and hemodialysis was stop-
ped. We emphasize that control of malignant hypertension may prevent or reverse
renal failure in some patients affected by Scleroderma.
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Introduccién

La aparicién en la esclerodermia de hipertensién
arterial (HTA) maligna e insuficiencia renal (IR), co-
nocida como «crisis renal de esclerodermiax» (CRE),
es una complicacién poco frecuente, pero de mal
prondstico. La mayoria de los pacientes fallecen o
evolucionan a la insuficiencia renal irreversible - 2.

Aunque la nefrectomia bilateral y hemodialisis (HD)
fueron consideradas como tratamiento de elec-
cion *, se ha comprobado que el control de la HTA
con tratamiento farmacolégico puede detener y, a
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veces, hacer regresar la evolucién de la enferme-
dad 2,5, 11

Recientemente hemos tratado una paciente con
CRE, cuya espectacular respuesta al tratamiento nos
ofrece la oportunidad de revisar la fisiopatologia y te-
rapéutica de esta entidad clinica.

.

Observacion clinica

Paciente hembra de cuarenta y cuatro anos, vista
por primera vez en 1983 por cuadro de artralgias,
dolores musculares y fenémeno de Raynaud, siendo

. diagnosticada por biopsia cutanea de esclerodermia.

Su funcién renal era normal y el sedimento urinario
negativo, estando normotensa.

En mayo de 1986 ingresé por cuadro de cefaleas,
nauseas € HTA de 220/110 mmHg. En la exploracién
fisica destacaban lesiones cuténeas de esclerodermia,
telangiectasias faciales y fondo de ojo con edema de
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papila bilateral con hemorragias y exudados aislados.
En la analitica de entrada presentaba una creatinina
plasmatica de 2,5 mg/dl., BUN de 57 mg/d!., protei-
nuria no nefrética y cilindros granulosos en el sedi-
mento. No habia antecedentes de ingesta de farma-
cos o toxicos en los cinco meses previos.

A su ingreso fue tratada con nifedipina y un diuré-
tico distal (el cual fue suspendido tras el deterioro de
la funcién renal) sin respuesta alguna, por lo que a
las cuarenta y ocho horas se asoci6 captopril a dosis
de 25 mg. cada ocho horas, con descenso progresivo
de las cifras tensionales, que se normalizaron en los
dias siguientes. A pesar de la normalizacién de la
tensién arterial (TA), present6 oliguria con aumento
de las cifras de BUN y creatinina plasmética y datos
de anemia hemolitica microangiopatica con plaque-
tas normales, iniciandose HD a la semana de su in-
greso. Durante las primeras sesiones de HD la pa-

ciente present6 cuadros de hipotensién con arritmias

supraventriculares, que obligaron a la supresién del
captopril e introduccién de prazosin. Sin embargo,
debido al mal control de la HTA, una semana mas
tarde hubo de asociarse nuevamente el captopril, con
de su ingreso, y ante la persistencia de la oliguria, se
realiz6 fistula arteriovenosa para HD ambulatoria,
siendo dada de alta en tratamiento con captopril,
prazosin y nifedipina. La evolucién de la TA, valores
de creatinina plasmatica y tratamiento se esquemati-
zan en la figura 1.

A mediados de septiembre de 1986 presenté incre-
mento paulatino de la diuresis y descenso progresivo
del BUN vy creatinina plasmaética, por lo que en octu-
bre de ese mismo ano se suspende fa HD. Doce me-
ses mas tarde se encuentra con TA controlada con
tratamiento y bioquimica sanguinea con BUN =
27 mg/dl. y creatinina plasmatica = 1,3 mg/dl.

Discusion
La frecuencia con que se afecta el rindn en la es-

clerodermia es variable y de dificil valoracién ' 2 '?
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Fig. 1.—Evolucién clinica de la enferma
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pero cuando existe evidencia clinica la nefropatia
contribuye de forma importante a la morbilidad vy
mortalidad de la enfermedad ' '2. La presentacion
de HTA sin o con insuficiencia renal (CRE) es un sig-
no de mal pronéstico que requiere un tratamiento ra-
pido y eficaz.

Si bien en la fisiopatologia de la afectacién renal
en la esclerodermia juega un papel importante el sus-
trato morfolégico caracterizado por el engrosamiento
concéntrico intimal de las arterias interlobulillares,
asociado en ocasiones a necrosis fibrinoide de la ar-
teriola aferente '>'>, varios hechos demuestran que
un vasospasmo renal reversible es el principal defec-
to funcional '°. Asi, las arteriografia realizadas a estos
pacientes muestran espasmos vasculares ' 7. Por
otro lado, el frio les produce una disminucién del
flujo renal cortical ', y es mds, dicho estimulo de-
sencadena una mayor secrecion de renina en los pa-
cientes con esclerodermia y lesién renal comprobada
por biopsia que en:los que no la presentan '?. La
consecuencia de este vasospasmo, mas la lesién mor-
folégica, es el desarrollo de una HTA dependiente del
sistema renina-angiotensina '% 15 16,

En nuestra paciente con CRE se obtuvo una res-

puesta espectacular tras tratamiento con captopril,

con buen control de la TA, pese a lo cual desarrollo
una IR que requirié tratamiento con HD. Una res-
puesta similar a diversos farmacos ha sido descrita en
numerosas publicaciones? > '8, no obstante, la
evolucién de la funcién renal suele ser variable. En
unos casos la IR se detiene y/o regresa antes de la ne-
cesidad de HD % 3 8 2 V1. 18 'y en otros, a pesar del
control de la TA, sigue deteriordndose de forma irre-
versible 2 2 "' Al valorar los pacientes que evolu-
cionan de una u otra forma no existen diferencias en
cuanto a edad, actividad de renina plasmatica o ci-
fras de TA antes de iniciar el tratamiento® ''. En este
sentido, Traub y cols., al estudiar retrospectivamente
68 pacientes con CRE en un periodo de veinticinco
anos, encuentran que el prondstico es mejor en
aquellos que fueron tratados con los nuevos y mas
eficaces agentes hipotensores, como minoxidil y cap-
topril, o en aquellos que respondieron de entrada a
hipotensores menos potentes, como alfa-metil-dopa,
betabloqueantes o hidralazina ¢. Por otro lado, Whit-
man y cols., al tratar con captopril 12 pacientes con,
esclerodermia e HTA que no habian respondido a
otros hipotensores, logran un control de la TA en to-

:dos ellos, aunque de los siete con IR en el momento;

de iniciar el tratamiento, en cinco ésta progreso,
mientras los cinco con cifras del creatinina plasmati-
ca normales no desarrollaron IR''. Estos hallazgos
sugieren que en la esclerodermia la presencia de IR
al detectarse la HTA vy la falta de respuesta de ésta a
los hipotensores de primera. linea son marcadores
prondsticos de la evolucion posterior de la funcion
renal.



En nuestra blsqueda bibliografica tan s6lo hemos
encontrado cuatro casos de CRE en los que, tras la
entrada en HD y con el control de la TA, se recupera
la funcién renal, liberandose de dialisis® 7 1% 9.
Nuestra paciente no presentaba datos diferenciales
de aquellos otros que evolucionaron a la IR termi-
nal 2 % 11, El porqué unos pacientes mejoran de la
disfuncion renal y otros evolucionan a la IR terminal,
a pesar del control de la HTA, tiene dificil respuesta.
Por un lado es posible que el descenso brusco de la
TA disminuya al menos temporalmente el filtrado
glomerular, como ocurre con algunos enfermos ¢on
HTA maligna de otras etiologias®°. Asimismo, es
bien conocido el empeoramiento del filtrado glome-
rular tras tratamiento con captopril que se produce
en pacientes con HTA secundaria a estenosis bilate-
ral de las arterias renales?'. Sin embargo, no cree-
mos que la vasoconstriccion de la arteriola eferente
juegue un papel importante en el mantenimiento del
filtrado glomerular en la esclerodermia, dada la au-
sencia de deterioro de la funcion renal en los pacien-
tes con HTA sin IR, «a pesar» del tratamiento con
captopril # % 1 19 Por otro lado, la CRE se diferen-
cia de otras formas de HTA maligna por la presencia
de lesiones arteriales previas '>, que predispone a le-
siones isquémicas mas severas con frecuencia irre-
versibles, por lo que creemos fundamental el inicio
precoz de tratamiento hipotensor.

Desafortunadamente no disponemos en este caso
de biopsia renal, pero la situacién clinica de la pa-
ciente al ingreso la contraindicaba. Ademas, la histo-
logia renal es a menudo tan ambigua para diferenciar
entre esclerodermia e HTA maligna de otra etiolo-
gia® %1% que nos parece prudente realizar dicha
técnica sélo en los casos en que el cuadro clinico sea
dudoso.

A falta de estudios controlados es dificil precisar
cuél es el tratamiento hipotensor idéneo en la CRE;
por lo descrito, el captopril parece el farmaco de
eleccién. Un seguimiento estricto de los pacientes
con esclerodermia haria posible la deteccién precoz
de HTA y su tratamiento podria impedir el desarrollo
de IR. Si ésta se ha establecido, el mantenimiento
con dialisis, a la vez que el control de la TA, puede
hacer posible e! regreso del fallo renal.

Bibliografia

1. Medsger TA Jr y Masi AT: Survival with scleroderma Il. A life
table analysis of clinical and demografic factors in 358 male
US veteran patients. j Chronic Dis 26:647-660, 1973.

2. Traub YM, Shapiro AP, Rodnan GP, Medsger TA, McDonald
RH Jr, Steen VD, Osial TA Jr y Tolchin SF: Hypertension and
Renal Failure (Scleroderma Renal Crisis) in Progressive Sys-

10.

12.

13.

14.

18.

19.

20.

21.

FRA REVERSIBLE Y ESCLERODERMIA

temic Sclerosis. Review of a 25-year experience with 68 cases.
Medicine 62:335-352, 1983.
Rodnan GP: The natural history of progressive systemic scle-

rosis (diffuse scleroderma). Bull Rheum Dis 13:301-304,

1963.

LeRoy EC y Fleischmann RM: The management of renal scle-
roderma. Experience with dialysis, nephrectomy and trans-
plantation. Am | Med 64:974-978, 1978.

Wasner C, Cooke CR y Fries JM: Sucessful medical treatment
of scleroderma renal crisis. N Engl } Med 299:873-875,
1978.

Mitnick PD y Feig PU: Control of hypertension and reversal of
renal failure in scleroderma. N Engl ] Med 299:871-872,
1978.

Lam M, Ricanati ES, Khan MA y Kushner I: Reversal of severe
renal failure in Systemic Sclerosis. Ann Intern Med 89:642-
643, 1978.

Simon NM, Grahan MB, Kyser FA y Gashti EN: Resolution of
Renal Failure with malignant hypertension in Scleroderma.
Case report and review of the literature. Am J Med 67:533-
539, 1979.

Zawada ET, Clements PC, Furts DA, Bloomer A, Paulus HE y
Maxwell MH: Clinical course of patients with Scleroderma
Renal Crisis treated with Captopril. Nephron 27:74-78,
1981.

Ponticelli C, Ambroso G, Graziani G y Rossi E: Reversible
acute renal failure in diffuse scleroderma. Clin Nephrol

13:293-295, 1980.

Whitman HH, Case DB, Laragh JH, Christian CHL, Botstein
G, Maricqg H y LeRoy EC: Variable response to oral angioten-
sin-converting-enzyme blockade in hypertensive scleroder-
ma patients. Arthur & Rheumat 25:241-248, 1982.

Cannon PJ, Hassar M, Case DB, Casarella W), Sommers SCy
LeRoy EC: The relationship of hypertension and renal failure
in scleroderma (progressive systemic sclerosis) to structural
and functional abnormalities of the renal cortical circulation.
Medicine 53:1-46, 1974,

Moore HC y Sheenan HL: The kidney of scleroderma. Lancet
1:68-80, 1952.

Kovalchic MT, Guggenhein S), Silverman MH, Robertson J$
y Steigerwald JC: The kidney in progressive systemic sclero-
sis. A prospective study. Ann Intern Med 89:881-887, 1978.
Eknoyan G y Suki WN: Renal vascular phenomena in syste-
mic sclerosis (Scleroderma). En Renal vasculitis and intravas-
cular coagulation. Seminars in Nephrology V:34-45, 1985.
Gavras H, Gavras |, Cannon P}, Brunner HR y Laragh JH: Is
elevated plasma renin activity of prognostic importance in
progressive systemic sclerosis? Arch Intern Med 137:1554-
1558, 1977.

Lester PD y Koehler PR: The renal angiographic changes in
scleroderma. Radiology 99:517-521, 1971.

Lopez Ovejero JA, Saal SD, D’Angelo WA, Cheigh JS, Sten-
zel KH y Laragh JH: Reversal of vascular and renal crisis of
scleroderma by oral angiotensin-converting-enzyme blocka-
de. N Engl ] Med 300:1417-1419, 1979.

Chapman P), Pascoe MD y Van Zyl-Smit: Successful use of
Captopril in the treatment of scleroderma renal crisis. Clin
Nephrol 26:106-108, 1986,

Woods JW y Blythe WB: Management of malignant hyper-
tension complicated by renal insufficiency. N Engl | Med
277:57-61, 1967.

Hricik DE, Browning PJ, Kopelman R, Goorno WE, Madias
NE y Dzau VJ: Captopril-induced functional renal insuffi-
ciency in patients with bilateral renal-artery stenoses or re-
nal-artery stenosis in a solitary kidney. N Eng | Med
308:373-378, 1983. .

93



