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Resum

Introduccié. Una causa infreqiient al nostre entorn
d’hipertensi6 arterial pulmonar (HAP) és I'esquistosomiasi,
una parasitosi causada per Schistosoma mansoni i Schisto-
soma haematobium. Es habitual en pacients d’arees endé-
miques, que en alguns casos poden desenvolupar HAP.

Cas clinic. Presentem el cas d'un pacient de 13 anys, ori-
ginari de Mali, que consulta per dolor toracic i simptomes
vegetatius associats a I'exercici. En I'exploracié fisica des-
taquen un segon to cardiac augmentat i esplenomegalia. Es
troba en insuficiéncia cardiaca classe Il de la NYHA.
'ecocardiografia mostra dilatacié i hipertrofia ventricular
dretes, amb signes indirectes d’hipertensié pulmonar, que
es confirma per cateterisme. Tenint en compte la proce-
déncia del pacient, s"amplia I'estudi etiologic amb la inves-
tigacié de la presencia de Schistosoma en orina i femta,
que resulta positiu per S. mansoni i S. haematobium.
S’inicia tractament amb praziquantel i sildenafil; la parasi-
tosi es resol i milloren els simptomes.

Comentaris. La simptomatologia de I'esquistosomiasi varia
segons les caracteristiques de la infeccid, la durada i la
carrega parasitaria. La definicié d'"HAP associada a esquis-
tosomiasi es basa en la confirmacié mitjancant cateterisme
juntament amb la preséncia del parasit en orina o femta, i
I'evidencia d'afectacié hepatoesplénica mitjancant ecogra-
fia. La patogenesi és encara desconeguda i el tractament
no esta ben establert, de manera que I'estratégia terapeu-
tica és igual a la de I'HAP idiopatica. Els antiparasitaris no
han demostrat que poden canviar el pronostic. La seva ele-
vada morbiditat en poblacié jove fa que hi hagi interés a
millorar el control de I’'HAP associada a esquistosomiasi.

Paraules clau: Hipertensié arterial pulmonar. Esquistoso-
miasi.

EsSQuISTOSOMIASIS: UNA CAUSA INFRECUENTE DE HIPERTENSION
PULMONAR EN NUESTRO MEDIO
Introduccion. Una causa infrecuente en nuestro medio de hiperten-

sién arterial pulmonar (HAP) es la esquistosomiasis, una parasito-
sis causada por Schistosoma mansoni y Schistosoma haemato-

bium. Es habitual en pacientes de areas endémicas, pudiendo
desarrollar en algunos casos HAP.

Caso clinico. Presentamos el caso de un paciente de 13 afios,
originario de Mali, que consulta por dolor toréacico y sintomas ve-
getativos asociados al ejercicio. En la exploracién fisica destacan
un segundo tono cardiaco aumentado y esplenomegalia. Se en-
cuentra en insuficiencia cardiaca clase Il de la NYHA. La ecocar-
diografia muestra dilatacién e hipertrofia ventricular derechas, con
signos indirectos de hipertensién pulmonar, que se confirma por
cateterismo. Dada la procedencia del paciente, se amplia el estu-
dio etiolégico investigando la presencia de Schistosoma en orina 'y
heces, que resulta positivo para S. mansoniy S. haematobium. Se
inicia tratamiento con prazicuantel y sildenafilo; la parasitosis se
resuelve y mejoran los sintomas.

Comentarios. La sintomatologia de la esquistosomiasis varia segln
las caracteristicas de la infeccion, la duracién de la misma y la
carga parasitaria. La definicién de HAP asociada a esquistosomia-
sis se basa en la confirmacion de ésta mediante cateterismo junto
con la presencia del parésito en orina o heces, y la evidencia de
afectaciéon hepatoesplénica mediante ecografia. Su patogénesis es
aun desconocida y el tratamiento no esta bien establecido, y la
estrategia terapéutica es igual a la de la HAP idiopatica. Los anti-
parasitarios no han demostrado cambiar el pronéstico. Su elevada
morbilidad en poblacién joven hace que haya interés en mejorar el
control de la HAP asociada a esquistosomiasis.

Palabras clave: Hipertension arterial pulmonar. Esquistosomiasis.

SCHISTOSOMIASIS: A RARE CAUSE OF PULMONARY HYPERTENSION IN OUR
ENVIRONMENT

Introduction. Schistosomiasis, a parasitosis caused by Schistosoma
mansoni and Schistosoma haematobium may cause pulmonary ar-
terial hypertension (PAH). While common in endemic areas, schis-
tosomiasis is an uncommon cause of PAH in our environment.

Case report. We present the case of a 13-year-old male, originally
from Mali, who consulted for chest pain and vegetative symptoms
associated with exercise. Physical examination revealed an increa-
sed second heart tone and splenomegaly, consistent with NYHA
class Il heart failure. Echocardiography showed dilatation and
right ventricular hypertrophy, with indirect signs of pulmonary hy-
pertension, which was confirmed by catheterization. Given the
origin of the patient, diagnostic studies were expanded to investi-
gate the presence of Schistosoma spp. in urine and feces, which
resulted positive for S. mansoni and S. haematobium. Treatment
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with praziquantel and sildenafil was started, resulting in resolution
of the parasitosis and improvement of the symptoms.

Comments. The symptoms of schistosomiasis may vary depending
on the characteristics of the infection, the duration of the disease
and the parasitic load. The definition of PAH associated with
schistosomiasis is based on the confirmation of PAH by catheteri-
zation along with the presence of the parasite in urine or feces,
and the evidence of hepatosplenic involvement by ultrasound. Its
pathogenesis is still unknown and the treatment is not well esta-
blished, although same principles of management of idiopathic
PAH are recommended. Antiparasitic drugs have not shown to im-
pact prognosis. Its high morbidity in young population justify the
interest in improving the control of PAH associated with schistoso-
miasis.

Key words: Pulmonary arterial hypertension. Schistosomiasis.

Introduccio

Una causa infreqlent en el nostre entorn d’hipertensié
arterial pulmonar (HAP) és I'esquistosomiasi. Es tracta
d’'una parasitosi causada principalment per Schisto-
soma mansoni (Africa, América i Orient Mitja) i Schis-
tosoma haematobium (Africa i Orient Mitja) !, amb
dues formes de presentacio: una d’aguda, en individus
no exposats préviament, caracteritzada per febre i
simptomes inespecifics, i una altra de cronica, habitual
en pacients d’arees endémiques, que poden presentar
afectacid hepatoesplénica i desenvolupar hipertensio
pulmonar?.

Cas clinic

Presentem el cas clinic d’un pacient de 13 anys, origi-
nari de Mali i que acaba d’arribar al nostre pais, que
consulta per episodis repetits de dolor toracic i simpto-
mes vegetatius relacionats amb I'exercici intens i d’uns
2 anys d’evolucié. En alguna ocasié ha presentat sin-
cope. En la primera valoracié a urgencies presenta un
triangle d'avaluacio pediatrica estable. La tensi¢ arterial
és de 111/ 75 mmHg (mitjana de 87 mmHg) amb una
freqlencia cardiaca de 75 bpm i saturacié de 100%.
En I'exploracio fisica destaca Unicament I'auscultacio
amb un segon to cardiac augmentat, sense buf. No
presenta hepatomegalia ni esplenomegalia.

La radiografia de torax mostra prominéncia del bot6
pulmonar, sense cardiomegalia (Fig. 1). En I'electro-
cardiograma s'aprecia QRS estret amb eix a 90°, lleu-
gerament derivat a la dreta, i ones T negatives a Ill i de
V1 a V4 compatible amb la normalitat de la variant
juvenil. Es fan hemograma i bioquimica basica que
resulten normals. Ingressa per completar estudi.

Se li fa una ecocardiografia en que destaca un ventricle
dret dilatat i hipertrofic, insuficiencia tricuspidica i dila-
tacio del tronc arterial pulmonar compatible amb hiper-
tensio pulmonar.

Fig. 1. Radiografia de torax en que s'observa prominencia del boté
pulmonar (fletxa blanca), sense cardiomegalia.

Es cursa una prova d’esfor¢ (test de la marxa de 6
minuts), que resulta normal.

El pacient es troba en insuficiencia cardiaca classe |l
de la NYHA (New York Heart Association) per una lleu
limitaci6 a l'activitat fisica.

S’amplia I'estudiamb angioTC toracica en qué s’observa
dilatacié de l'arteria pulmonar principal i de les arteries
pulmonars dreta i esquerra (Fig. 2) amb parénquima
pulmonar normal. Es fa una gammagrafia de perfusié
pulmonar que resulta normal. En I'ecografia abdominal
no s'observen signes d’hipertensié portal.

Fig. 2. Tomografia computada toracica amb contrast en que es visualitza
l'arteria pulmonar principal amb una mida augmentada de 37x38 mm
(fletxa) i les artéries pulmonars dreta i esquerra dilatades, esquerra de
25 mm (fletxa ampla) i dreta de 23 mm (fletxa estreta).

El cateterisme cardiac confirma I’'HAP, amb una pres-
si6 en arteria pulmonar mitjana (PAPm) de 47 mmHg
(normal <25mmHg), resistencia vascular pulmonar
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d'11 UW/m? (normal <3 UW/ m?) i prova vasodilata-
dora amb oxid nitric negativa.

['ampliaci6 de I'estudi analitic mostra hipergammaglo-
bulinemia amb elevacid d’IgE. Atés que es tracta d’un
pacient procedent d’una regié endemica per Schisto-
soma, es decideix investigar la parasitosi, que resulta
positiva per Schistosoma mansoni (aillat en femta) i
Schistosoma haematobium (aillat en orina).

S’inicia tractament amb praziquantel i sildenafil, i
s'aconsegueix eradicar la parasitosi i controlar la
simptomatologia associada a la hipertensié pulmonar,
amb millora de I'afectacié ventricular dreta en controls
ecografics posteriors.

Discussio

Tot i que en el nostre entorn I'esquistosomiasi és infre-
quent, convé descartar-la en pacients afectats
d’hipertensi6 arterial pulmonar procedents d’arees en-
demiques. L'Organitzaci6 Mundial de la Salut estima
que almenys 200 milions de persones n’estan infecta-
des, i que prop de 20 milions tenen una forma greu de
la malaltia !, de manera que el nombre de pacients
procedents d’arees endémiques que contacten amb
els nostres serveis de salut pot ser considerable.

La simptomatologia del pacient que presentem coinci-
deix amb la descrita en la literatura, en qué la forma
cronica d’esquistosomiasi amb hipertensié pulmonar
associada pot debutar amb dispnea d’esforc. No obs-
tant aixo, les manifestacions cliniques poden variar se-
gons les caracteristiques de la infeccio, el temps de
durada i la carrega parasitaria; és més frequent
I'aparicio d’hipertensio pulmonar si hi ha patologia he-
patoesplénica .

La definici6 d’hipertensié pulmonar associada a es-
quistosomiasi es basa en la confirmacié d’hipertensiod
pulmonar arterial mitjancant cateterisme cardiac
(PAPm> 25 mmHg amb pressid capil-lar pulmonar
<15 mmHg) juntament amb la presencia del parasit en
orina (idealment després de realitzar exercici fisic, ja
que s'augmenta I'excrecié d’ous?®) o femta, i I'evidencia
d’afectaci6 hepatoesplénica mitjancant ecografia 4°.
Aquesta Ultima troballa pot no ser imprescindible per al
diagnostic, ja que la hipertensid pulmonar pot desen-
volupar-se també en abseéncia d’hipertensié portal,
com s’exemplifica en el cas que presentem.

La patogénesi exacta de la hipertensi¢ arterial asso-
ciada a esquistosomiasi és encara desconeguda. Es
postulen tres mecanismes fisiopatologics que podrien
actuar de manera combinada ®: I'embolisme dels ous
del parasit a la circulacié pulmonar en el context d’una
hipertensid portal; una cascada proinflamatoria immu-

nomediada que desencadenaria una lesié vascular
pulmonar amb I'engruiximent medial i remodelacié
intimal, similar a la immunopatologia de I'HAP idio-
patica; i, finalment, com una variant de la hipertensioé
portopulmonar amb fisiopatologia similar. Cal destacar
gue el mecanisme immunologic que causa la lesié vas-
cular pot seguir present fins i tot si la parasitosi ha estat
tractada i els ous i els seus antigens erradicats de la
circulacio®.

El tractament de la hipertensié pulmonar associada a
esquistosomiasi no esta ben establert. En abséncia
d’assajos clinics especifics per a aquest tipus
d’hipertensio pulmonar, I'estratégia terapeutica és igual
a la de I'HAP idiopatica 7. A més, el tractament de
I'esquistosomiasi amb farmacs antiparasitaris no ha de-
mostrat canviar el pronostic de la hipertensié pulmonar,
fet que podria indicar que els canvis vasculars pulmo-
nars sén permanents i irreversibles, pero tot i aixi, dis-
minuint la carrega parasitaria es podria prevenir la pro-
gressio del dany vascular® 8. En el nostre cas s'utilitza
praziquantel per tractar la parasitosi i s'aconsegueix
erradicar-la; a més, el tractament vasodilatador pulmo-
nar amb sildenafil oral, adequat a la gravetat clinica
associada a la hipertensié pulmonar que presentava, té
una resposta favorable, que aconsegueix estabilitzar el
pacient i obtenir una millora hemodinamica.

L'elevada morbiditat en poblaci6 jove, amb importants
seqUeles potencials’, fa que hi hagi un interes clar en
millorar el control de la hipertensié pulmonar associada
a esquistosomiasi, tot i que calen estudis que esta-
bleixin les estrategies terapeutiques i permetin definir
millor la fisiopatologia d’aquesta entitat.
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