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Proceso diagnostico en la hipertension arterial pulmonar

Jaime Eduardo Morales Blanhir,’ Ricardo Campos Cerda,” Maria de Jesiis R Rosas Romero’

RESUMEN. El diagndstico de la hipertension pulmonar requiere de un alto indice de sospecha.

El proceso diagnostico involucra dos fases, la deteccion (determinar la etiologia de los sintomas, demostrar la presencia de
hipertension pulmonar en pacientes de alto riesgo) y la caracterizacion (establecer el contexto clinico de la enfermedad,
incluyendo los factores causales, enfermedades asociadas, alteraciones hemodinamicas, y secuelas).

En los pacientes sintomaticos se requiere de una evaluacién exhaustiva para identificar una estrategia terapéutica adecuada que
conlleve a disminuir los sintomas, mejorar la hemodinamica pulmonar y prolongar la sobrevida. En cambio, los pacientes
asintomaticos requieren identificacion de causas reversibles o tratables y una cuidadosa monitorizacion de la progresion de la
enfermedad, para proponer una estrategia terapéutica conservadora (dependiendo de la severidad de las alteraciones hemodi-
namicas).

Una vez identificada la poblacion de alto riesgo por medio de evaluacion clinica, radiografia de térax, electrocardiograma y
ecocardiograma, se debe realizar el cateterismo cardiaco derecho para confirmar el diagndstico y documentar el comportamien-
to hemodinamico inicial.

Las herramientas que permiten determinar la supervivencia incluyen la clase funcional, capacidad al ejercicio, la evolucion del
comportamiento hemodinamico, la respuesta en el test de reactividad vascular pulmonar, funcion ventricular derecha, y factores
bioquimicos como péptido cerebral natriurético, endotelina 1, niveles de troponina y acido urico. El seguimiento estrecho de estos
pacientes se recomienda en centros especializados

Palabras clave: Hipertension arterial pulmonar idiopatica, hipertension arterial pulmonar, ecocadiograma, presion pulmonar
media, cateterismo cardiaco derecho.

ABSTRACT. The early diagnosis require a high suspicious index, because the clinical picture is similar to other cardiovascular
diseases.

The diagnostic approach includes two stages: detection (to determinate the nature of the clinical picture, establish the presence
of pulmonary hypertension in high risk population) and characterization (to determine the specific clinical context, including causal
factors, associated diseases, hemodynamic pattern and sequelae).

In symptomatic patients it is required a complete evaluation to identified a therapeutic strategy to reduce symptoms, improve the
pulmonary vascular hemodynamics and increase survival. Otherwise, in non symptomatic patients is necessary to identify
reversible causes and carefully monitoring of the course of the disease. This strategie permits to establish a non aggressive
therapeutic approach (depending on severity of hemodynamics).

Once identified, by clinical evaluation, chest radiography, electrocardiogram and echocardiography. Right heart catheterization
confirms the diagnosis, and documents initial hemodynamic pattern. Survival is determined by functional class, exercise capacity,
hemodynamic evolution, response to reactivity test, right ventricular function, and biochemical parameters (brain natriuretic
peptide, endotelin-1, troponins and uric acid). Long term evaluation and assessment must be done in specialized centers.

Key words: Idiopathic pulmonary arterial hypertension, pulmonary arterial hypertension, echocardiography, mean pulmonary
arterial pressure, right heart catheterization.
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Es importante tomar en cuenta la necesidad de caracte-
rizar el contexto clinico en el cual se desarrolla y mani-
fiesta la HP, incluyendo los factores causales, las enfer-
medades asociadas y el estado hemodinamico; esto nos
permitira determinar el prondstico y la probabilidad de
secuelas.?

La primera descripcion clinica de la hipertension pul-
monar idiopatica (HAPI) se realiz6 en la década de 1950,
y durante las tres décadas siguientes, el cateterismo
cardiaco derecho fue la herramienta para confirmar dicho
diagndstico. A pesar de la importancia del cateterismo en
la confirmacién del diagnoéstico, actualmente existen al-
ternativas que proporcionan valiosa informacion, sobre
todo en el seguimiento. Los avances técnicos en los es-
tudios de imagen no invasivos de térax y corazén permi-
ten establecer el diagndstico, antes de su confirmacién
por métodos invasivos.

La ecocardiografia con Doppler color es uno de los
métodos con mayor avance en este campo, estima la
PSAP, ademas de evaluar la estructura y funcion cardia-
ca. Esto justifica su aplicacién como el método mas uti-
lizado en el escrutinio de la enfermedad en poblaciones
de riesgo.

El proceso diagnéstico en la hipertension pulmonar tie-
ne como objetivo confirmar la presencia de la misma,
con base a la historia clinica, radiografia de térax, elec-
trocardiograma (ECG) y ecocardiograma transtoracico
(ECOTT). Por otro lado, para clasificar y determinar la
gravedad de la misma, se dividen los estudios en a) basi-
cos: como las pruebas de funcién pulmonar, gammagra-
ma ventilatorio/perfusorio, examenes de laboratorio (bio-
metria hematica, pruebas de funcionamiento hepatico,
estudios seroldgicos, pruebas de ejercicio y cateterismo
cardiaco derecho; b) confirmatorios de la etiologia: eco-
cardiografia transesofagico, tomografia de térax: helicoi-
dal y de alta resolucién, angiografia pulmonar, polisom-
nografia, biopsia pulmonar'2 (Cuadro 1).

HISTORIA CLINICA

En el interrogatorio debemos tener en cuenta varias co-
sas:

En la forma familiar de la hipertensién arterial pulmo-
nar (HAP), se debe tener una busqueda intencionada en-
tre miembros de la familia para un diagndstico temprano.

Debe buscarse exposicion de toxicos asociados con el
desarrollo de HAP como supresores del apetito, aceite toxi-
co, agentes quimioterapéuticos (mitomicina-C, carmusti-
na, etopdsido, ciclofosfamida, bleomicina, entre otros).

Debe investigarse el antecedente de infeccion por vi-
rus de inmunodeficiencia humana (VIH).

Todo paciente con antecedente de trombosis venosa
profunda o tromboembolia pulmonar (EP) debe descar-
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tarse la presencia de enfermedad tromboembdlica croni-
ca (TEPC), cabe sefalar que la ausencia de eventos trom-
boéticos previos no descarta la misma.

En las etapas iniciales, la HP es dificil de reconocer.
En la mayoria de las ocasiones, los pacientes son eva-
luados por la presencia de sintomas, o bien durante el
estudio de campo en poblaciones de riesgo. Los principa-
les sintomas incluyen disnea durante el ejercicio, fatiga o
debilidad, angina, sincope, presincope, edemas periféri-
cos, ascitis y distension abdominal.

Disnea. Sintoma que se presenta con mayor frecuen-
cia en pacientes con HAP, se relaciona con la respuesta
cardiopulmonar al ejercicio. En la mayoria de las ocasio-
nes, los pacientes interpretan la disnea como “falta de
acondicionamiento fisico”, cuando en realidad existe de-
terioro de la funcién ventricular derecha con traduccién
durante la actividad fisica. Cuando existe progresion de
la enfermedad, el paciente desarrolla disnea con la acti-
vidad diaria convencional que evolucionara hasta la inca-
pacidad aun en reposo.

Existen diversas escalas para su evaluacion; sin embar-
go, la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) desarrollé
una escala para la evaluacién del grado de disnea, basado
en la escala funcional de la New York Heart Association
(NYHA)." (Cuadro 3del capitulo de clasificacion).

Cuadro 1. Esquema de evaluacion en hipertensién pulmo-
nar. Modificado de Barst et al, J Am Coll Cardiol 2004.

Evaluacion de

sintomas Escrutinio

Evaluacion clinica

Radiologia

Electrocardiograma

Ecocardiograma

Sospecha de hipertension pulmonar

Deteccion

Caracterizacion
Estudios basicos
Laboratorio
Pruebas de funcién pulmonar
Gammagrama pulmonar
Oximetria nocturna
Evaluacion enfermedades colagena
VIH
Pruebas de ejercicio cardiopulmonar
Cateterismo cardiaco derecho
Estudios confirmatorios etiologia
Laboratorio
Ecocardiograma
Tomografia computarizada de térax
Angiografia pulmonar
Polisomnografia
Biopsia pulmonar
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Proceso diagnéstico en la hipertension pulmonar

En pacientes con hipertensién venosa pulmonary en
la HP asociada a enfermedades del corazén izquierdo,
es posible observar la presencia de disnea paroxistica
nocturna; la ortopnea se presenta en aquellos casos con
hipertension pre o postcapilar.2®

Angina. Algunos pacientes desarrollan dolor toracico
de caracteristicas isquémicas asociado a la disnea o
durante la actividad fisica. Esto ocurre hasta en un tercio
de los pacientes, con mayor frecuencia en la HP posca-
pilar o insuficiencia ventricular izquierda de tipo sistdlico.
Aunque la causa del dolor anginoso en la hipertension
pulmonar no se ha establecido con certeza, puede refle-
jarisquemia el ventriculo derecho. El dolor toracico atipi-
co es un sintoma frecuente en todo tipo de HP.4

Sincope y presincope. Se asocia a la incapacidad para
aumentar el gasto cardiaco durante el esfuerzo. En algu-
nos casos, puede estar asociado con arritmias ventricu-
lares o auriculares; se presenta hasta en un tercio de
pacientes pediatricos y mayores de 65 afos; en estos
ultimos con frecuencia coexisten anormalidades de la
conduccion cardiaca.®

Muerte subita. Los pacientes con HP grave son sus-
ceptibles a desarrollar muerte subita, ésta puede ocurrir
durante la actividad diaria, cateterismo cardiaco derecho,
intervenciones quirurgicas, después de la administracion
de barbituricos o agentes anestésicos. Los mecanismos
por los que ocurren no son claros, pero estan relaciona-
dos con la presencia de arritmias letales, embolismo pul-
monar masivo agudo, entre otros.

Otros. En ocasiones cuando existe dilatacion y creci-
miento de las arterias pulmonares pueden producir disfo-
nia por compresion del nervio laringeo recurrente izquier-
do. En algunos casos pueden cursar con episodios de
hemoptisis independiente de la etiologia de la HP.

EXPLORACION FiSICA

Con frecuencia las manifestaciones clinicas y las altera-
ciones observadas en el examen fisico estan relaciona-
das con la patogénesis y la severidad de la enfermedad
de base, especialmente en las enfermedades respirato-
rias o cardiacas asociadas.

a. Pulso venoso yugular

El pulso venoso yugular proporciona informacién acerca
de las condiciones del corazdn derecho, su determinacion
inicial y durante visitas subsecuentes permite tener en for-
ma objetiva la evolucién de la enfermedad. Es importante
localizar la vena yugular interna, la cual esta cubierta por
el musculo esternocleidomastoideo, sus pulsaciones son
transmitidas hacia el exterior, es mas facil determinar el
pulso de la vena yugular interna derecha. La evaluacion
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clinica yugular se realiza en posicion supina con flexion a
45°; sin embargo, en pacientes con pulso yugular impor-
tante puede ser necesario un mayor angulo (50° a 90°)
para discriminar las pulsaciones yugulares. La determina-
cion del angulo y las modificaciones en el pulso son el
objetivo a determinar en cada evaluacion clinica.®’

En pacientes con HP, deben de considerarse dos as-
pectos importantes durante la evaluacion del pulso yugu-
lar: 1) la altura de la distension por arriba del angulo ester-
nal, 2) calidad de las ondas del pulso venoso.

La HP afecta la onda ay vcon sus ramas descenden-
tes. La contraccion auricular contra el gradiente de pre-
sién generado por la hipertension pulmonar incrementa el
tamano de la onda a, la insuficiencia tricuspidea incre-
menta la amplitud de la onda v. En la HP grave, la onda v
generalmente es la mayor de todas.®

b. Exploracién cardiovascular

En la exploracion cardiaca existen diferentes alteracio-
nes en los pacientes con HP. Durante la palpacion, existe
pulso paraesternal izquierdo asociado a hipertrofia ven-
tricular derecha y con menor frecuencia en la region de la
arteria pulmonar principal.

Con frecuencia, en pacientes con HP ésta incrementa-
da laintensidad del segundo componente del latido cardia-
co, especialmente en foco de auscultacion pulmonar (P2),
secundario al incremento en la presion retrograda hacia el
ventriculo derecho. En patologias que incrementan el re-
torno venoso sin existir hipertension pulmonar como la
estenosis de la valvula pulmonar, existe incremento en la
separacion de los componentes de S2; lo mismo ocurre en
pacientes con cortocircuitos por alteraciones del septum
interaauricular, donde los cambios de flujo se mantienen
similares durante la inspiracion y la espiracion a pesar de
los cambios de presidn intratoracica.

En ocasiones se escucha un tercer ruido S3 ventricu-
lar derecho (generado por el llenado ventricular rapido y
distensién de las cuerdas tendinosas) que incrementa
durante la inspiracion profunda y se asocia con falla ven-
tricular derecha. Puede auscultarse un cuarto ruido (S4)
relacionado con contraccidn auricular e hipertrofia ventri-
cular derecha audible en el borde esternal izquierdo en su
porcién inferior.

Eventualmente cuando las presiones pulmonares igua-
lan las presiones sistémicas es posible escuchar un so-
plo de insuficiencia valvular pulmonar, y mas frecuente
un soplo pansistdlico asociado a insuficiencia triscupi-
dea, audible con mayor intensidad especialmente en todo
el borde esternal izquierdo cuando el paciente se coloca
en posicion supina y se acentua durante la inspiracion
por incremento del retorno venoso. En la estenosis pul-
monar existe soplo in crescendo audible en el borde es-
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ternal izquierdo en su porcién superior; por el contrario, la
insuficiencia pulmonar desarrolla soplo agudo mejor au-
dible con el diafragma del estetoscopio en pacientes en
posicion sentados hacia delante y durante la espiracion,
llamado también soplo de Graham Steel.

Los defectos del septum ventricular desarrollan so-
plos mejor audibles en el 4° al 6° espacio intercostal
izquierdo, holosistdlicos, y en ocasiones asociados con
thrill palpable. La intensidad del soplo no se modifica
durante el ciclo respiratorio. Tiene un comportamiento
paraddjico: a menor defecto, mayor turbulencia y mani-
festacion clinica.®°

c. Otros datos clinicos

Tracto gastrointestinal. Cuando existe hipertension ve-
nosa sistémica, es posible observar reflejo hepatoyu-
gular; los cambios producidos en forma croénica inclu-
yen hepatomegalia, esplenomegalia y ascitis,
secundario al incremento de la presién portal por la
presion venosa retrograda elevada. Es importante de-
terminar el origen de la ascitis, ya que ésta se presen-
ta en las fases tardias de la insuficiencia cardiaca de-
recha; por otro lado, en pacientes con hipertension portal
no cardiaca, algunos desarrollan HP y el grado de ella
no esta relacionado con el comportamiento clinico de
la ascitis.

Piel. En las extremidades, algunos desarrollan dedos
en palillo de tambor; con frecuencia se observa en pa-
cientes con HP y enfermedades cardiacas congénitas; el
origen de estos cambios se desconoce. Cuando existe
insuficiencia cardiaca derecha, existe edema y cambios
en la temperatura de las extremidades inferiores. En for-
ma ocasional, los pacientes con HAPI desarrollan feno-
meno de Raynaud, éste es mas frecuente en pacientes
con hipertension arterial pulmonar y enfermedades de la
colagena.

ESTUDIOS DE GABINETE
Pruebas de funcion respiratoria

La espirometria, su determinaciéon es importante para
descartar la presencia de enfermedad pulmonar o neuro-
muscular asociada. Con frecuencia, en pacientes con
HAPI la espirometria es normal, pero pueden existir pa-
trones con obstruccion o restriccion en forma leve. 2 La
prueba de difusion pulmonar de mondxido de carbono
(DLco), con frecuencia se encuentra comprometida en
pacientes con HP y enfermedades pulmonares, no asi
en pacientes con HAPI.'*Veremos mas detalles de estas
pruebas en el capitulo de evaluacion cardiopulmonar y
funcional en la hipertension pulmonar.
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Radlografia de torax

Los hallazgos en la radiografia de térax dependeran de la
duracién de la HP y su etiologia; en las fases iniciales, la
radiografia de térax es normal. La evidencia radiografica
de crecimiento ventricular derecho se asocia con evolu-
cion cronica de la enfermedad, determinado por indice
cardiotoracico (ICT) > 0.5 en la proyeccion postero-ante-
rior, 0 > 0.57 en proteccion antero-posterior. Los datos
clasicos de la HP incluyen crecimiento de la rama dere-
cha inferior de la arteria pulmonar > 18 mm que es posi-
ble observarlo en aproximadamente el 50% de los pa-
cientes con HP, la prominencia del segundo botén de la
silueta cardiaca que corresponde al tronco pulmonary la
atenuacion del lecho vascular pulmonar periférico. El cre-
cimiento de las cavidades derechas se detecta por me-
dio de las imagenes postero-anterior, y por medio de la
radiografia lateral derecha, ya que ante la presencia de
crecimiento de cavidades derechas existe pérdida de la
radiolucidez en el espacio retroesternal. En la HP asocia-
da, los cambios pulmonares (ej. hiperinflacion, fibrosis,
etc), la posicion del corazén y diafragma pueden enmas-
carar con frecuencia los cambios que se presentan en la
HP (Figura 1).

Lupi et al, desarrollaron la determinacion del indice del
diametro de la rama derecha de la arteria pulmonar con el
diametro del hemitorax ipsilateral (r/h); asi como el indice
PL/T, corresponde a la distancia del punto de unién del
borde externo de la arteria lobar superior con la par inter-
lobaris, con el punto que corresponde al borde externo
del tronco de la arteria pulmonar derecha identificando
estos puntos como L y la suma de ellos como el diame-
tro pulmonar lobar (PL), dividido entre el diametro trans-
verso toracico expresado en porcentaje (Figura 2). El in-
dice r/t fue anormal en 24% de los casos con HP, y PL/T
> 38% se observo en el 74%.141®

Ozawa et al, desarrollaron el indice entre la distancia
de la linea media a la parte mas prominente del arco
pulmonar dividida entre el diametro del hemitérax ipsila-
teral (p/t) para determinar su relacion con la presion pul-
monar media. El indice sobreestima la PAPm en pacien-
tes normales e infraestima en aquellos con HP. En forma
similar, Kanemoto et al desarrollaron un indice donde uti-
lizaron la parte mas prominente del arco pulmonar dividi-
da entre el diametro transverso toracico dividido entre
dos (p/Y2T); valores > 43% mostraron correlacion con los
obtenidos por Lupi'*'” (Figura 3).

Parent et al, desarrollaron dos indices: la distancia entre
la bifurcacion de las arterias principales derecha e iz-
quierda (DIP), y esta ultima sobre el diametro transverso
toracico (DIP/T) expresado en porcentaje. Valores de DIP
> 13 cm y DIP/T > 42% se observaron en aproximada-
mente el 30% de los casos con HP."®
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Frecuentemente la presencia de hipertension venoca-
pilar en la radiografia de térax en conjuncion con edema
intersticial pulmonar sugiere que el volumen sanguineo
pulmonar se elevd en forma aguda. En la estenosis mitral
crénica o en la falla ventricular izquierda, el volumen san-
guineo pulmonar no sdlo se encuentra aumentado, sino
que existe distribucion hacia las zonas apicales pulmo-
nares, llamado cefalizacion de flujo.

Tomografia helicoidal de térax

La tomografia de torax tiene un papel importante en el
estudio de la vasculatura y parénquima pulmonar en pa-
cientes con alteraciones cardiovasculares asociadas con
HP. El desarrollo de la tomografia helicoidal nos permite
evaluar con mayor claridad aquellos pacientes con enfer-
medad tromboembdlica crénica ya que es posible obser-
var arterias hasta la 6ta generacion; durante el estudio de
alta resolucion se incrementa la calidad de laimagen del

i
s

parénquima pulmonary asi se determina la enfermedad
del intersticio pulmonar.™®

Se postulé que el diametro del tronco principal de la
arteria pulmonar > 29 mm es un importante predictor de
HAPI y HP asociada a otras patologias, con una sensibi-
lidad del 84% y especificidad de 75%. La combinacién
del diametro del tronco principal de la arteria pulmonary
el indice del diametro de la arteria segmentaria/bronquio
segmentario > 1 en 3 Iébulos diferentes incrementa la
especificidad hasta el 100%. Asi mismo, el diametro de
la rama pulmonar derecha > 21 mm apoya el diagnéstico
de HP?*28 (Figura 4).

Ng et al, describieron el indice de los diametros del
tronco de la arteria pulmonar entre la aorta ascendente
(dPA/rPA). Utilizando valores de PAPm > 20 mmHg como
indicador de HAP, el indice > 1 mostré una sensibilidad,
especificidad, valor predictivo positivo y negativo para
HAP del 70%, 92%, 96% y 52% respectivamente®
(Figura 5).

%
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Figura 1. Silueta cardiaca de 4 pa-
cientes con hipertension pulmonar
grave. A y B, hipertension arterial
pulmonar idiopdtica en diferentes
estadios de funcion cardiovascular
derecha. C, Fibrosis pulmonar e
hipertension pulmonar. D, Lupus
eritematoso generalizado e hiper-
tension pulmonar.




Electrocardiograma

El electrocardiograma (ECG) es un método no invasivo,
su papel en el diagnodstico de la HP es limitado, puede
mostrar diferentes patrones eléctricos, éstos depende-

-

| -ﬂ"_r’_

l

Indice PL/T, indice cardiotordcico

L 1, distancia del punto de union del borde externo de la arteria lobar
superior con la par interlobaris; L 2, borde externo del tronco de la
arteria pulmonar derecha; PL, L1 + L2; T, didmetro transverso; p,
parte mds prominente del arco pulmonar

L1+L2: PL

Figura 2. Mediciones de los indices de hipertension pulmonar
en la radiografia de torax.

132.0mm

r, didmetro de rama derecha arteria pulmonar; t, didmetro transverso
de hemitorax; p, parte mds prominente del arco pulmonar

Figura 3. Mediciones en radiografia de tdrax: rama derecha
de arteria pulmonar, indice r/t, indice p/t.

NEUMOLOGIA Y CIRUGIA DE TORAX, Vol. 65, S4, 2006

JE Morales Blanhir, R Campos Cerda, MJR Rosas Romero

ran de la evolucion de la enfermedad y los cambios car-
diacos secundarios. En el 13%-20% de los casos con
HP grave el electrocardiograma no muestra alteraciones;
los hallazgos mas comunes son desviacion del eje eléc-
trico a la derecha, crecimiento auricular derecho, e hiper-
trofia del ventriculo derecho (Cuadro 2). Los datos elec-
trocardiograficos son mas confiables cuando no existe
enfermedad pulmonar obstructiva cronica y enfermedad
del parénquima pulmonar, ya que la hiperinflaciéon produ-
ce cambios en la impedancia eléctrica de la caja toraci-
ca, y consecuentemente en el ECG (Figura 6).

Hasta el momento, no existe correlacion entre las anor-
malidades observadas en el ECG y el comportamiento

Figura 4. Diametro del tronco de arteria pulmonar.

Didmetro de arteria pulmonar derecha, relacion arteria pulmonar/
didmetro adrtico

Figura 5. Mediciones de hipertension pulmonar en tomografia
de torax.
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hemodinamico. Bossone et al, reportaron que pacientes
con presencia de hipertrofia ventricular derecha observa-
da en ECG contaron con prondstico desfavorable para la
vida en comparacién con aquellos sin este hallazgo. El
crecimiento auricular derecho observado en el electro-
cardiograma (onda P > 0.25 milivolts) se asocia con in-
cremento 2.8 veces mayor de muerte a los 6 anos de
seguimiento. A pesar de estos datos, no se encuentra
establecido el rol de la electrocardiografia en el segui-
miento de la HP.2®

En pacientes con HAP, la desviacion del eje ventricu-
lar a la derechay la hipertrofia ventricular derecha tienen
una sensibilidad del 73% y 55%, y especificidad del 70%
para ambos.®

Ecocardiografia

El ecocardiograma bi-dimensional con Doppler color es
el estudio no invasivo de eleccion recomendado du-
rante el consenso de 2004 del American College of
Chest Physicians (ACCP); permite determinar la fun-
cién ventricular, el desempeno del aparato valvular
cardiaco, asi como obtener de la fraccién de expulsion
ventricular izquierda y estimar la presion sistdlica de
la arteria pulmonar. Ademas, es posible medir el gro-
sor ventricular derecho como indice de hipertension
ventricular derecha. Se establece la presencia de HP
cuando existe una PSAP > 35 mmHg, la estimacion

se obtiene mediante la determinacion del flujo de re-
gurgitacién a través de la valvula tricuspidea y pulmo-
nar por medio de ecocardiografia Doppler color conti-
nuo (ecuacion modificada de Bernoulli). Los pacientes
en quienes fue posible visualizar la valvula pulmonar,
se estima la presién arterial pulmonar por medio de su
comportamiento durante el ciclo cardiaco. Ademas, la
ecocardiografia es un método atractivo para aquellos
casos donde se requiere la repeticidn de cateterismo
cardiaco derecho en el curso de la enfermedad y para
evaluar la respuesta a intervenciones terapéuticas de
algunos pacientes. Por otro lado, permite determinar el
origen de la HP en casos donde existe patologia del
ventriculo izquierdo, disfuncién sistélica o diastdlica,
anormalidades del aparato valvular aértico o mitral,
defectos del septum interauricular o ventricular; cuen-
ta con una sensibilidad y especificidad para determi-
nar la presencia de HP que varian del 79%-100% vy
60% al 98% respectivamente.?"28

El ecocardiograma tiene gran importancia clinica para
determinar las manifestaciones de la hipertension pul-
monar sobre el ventriculo derecho. La falla ventricular
derecha es un importante factor de riesgo de muerte
asociado a la HP. Se han desarrollado parametros por
ecocardiografia como predictores de morbilidad y mor-
talidad en pacientes con hipertension pulmonar. El in-
dice de desempefio ventricular derecho, determinado
por estudio Doppler, es la suma del tiempo de relaja-

Cuadro 2. Cambios electrocardiograficos en la hipertension pulmonar.

Sin enfermedad pulmonar obstructiva de la via aérea

Relacion > 1 de la amplitud de R/S en V1
Relacion < 1 de la amplitud de R/S en V6

Patrén con S1, Q3, 0 S1-3
Voltaje normal del QRS

Noo,rwh =

Con enfermedad pulmonar obstructiva de la via aérea

Patron de P pulmonar en Il, lll, aVF

Tendencia de desviacion del eje de QRS a la derecha
Relacion < 1 en la amplitud de R/S en V6

Relacion > 1 en la amplitud de R/S en V1

Bajo voltaje del QRS

Patron S1, Q3 o0 S1-3

CONOIO,LN =

—_

Bloqueo incompleto de rama derecha (rara vez completo)
Desviacion marcada en sentido de las manecillas del reloj del eje eléctrico
Ondas Q grandes ocasionales o QS en las derivaciones de la cara inferior o septum, que sugieren infarto miocardico antiguo

Desviacion del eje eléctrico a la derecha con eje medio del QRS > +1102

Rotacién del eje eléctrico de acuerdo a las manecillas del reloj
Patron con P pulmonar (incremento de la amplitud de la onda P)

Ondas P isoeléctricas en | o desviacion del eje a la derecha del vector de P
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cion y contraccion isovolumétrica divididos entre el tiem-
po de expulsion; este indice de la funcion global del
ventriculo derecho es un predictor independiente de
muerte.?®

En pacientes con HP, los datos ecocardiograficos por
Doppler color mas frecuentes son las alteraciones en
los patrones de velocidad de flujo de expulsién ventricu-
lar derecha y llenado ventricular izquierdo. Eysmann et
al demostraron la asociacion del acortamiento del tiem-
po de aceleracion ventricular derecha (< 62 ms) y el
promedio de las velocidades de flujo transmitral tempra-
nos y tardios (E/A) < 1 con la disminucidn en la supervi-
vencia.? El crecimiento auricular derecho y el despla-
zamiento del septum ventricular son indicadores de mal
pronostico en pacientes con HP clase Il y IV de la OMS.
El area auricular derecha por planimetria > 20 cm?/m en
la vista apical de 4 camaras y el indice de excentricidad
al final de la diastole (determinado en el eje corto pa-
raesternal) > 2 se asocié con mortalidad de 40% al 50%
a los 2 anos de seguimiento. La presencia de derrame
pericardico no infeccioso se asocia con presién auricu-
lar derecha elevada y es un predictor independiente de
mortalidad.303

En pacientes con HAPI, la evaluacién por ecocardio-
grafia permite evaluar la morfologia ventricular, la pre-
sencia de disfuncion ventricular derecha, dilatacion de
cavidades y derrame pericéardico. Su presencia determi-
na el prondstico y proporciona valiosa informacion para
dirigir la terapia en este grupo de pacientes.32%

En los pacientes con cortos circuitos intracardiacos,
o aquellos con hipertensién portal coexistente, es nece-
sario realizar estudio contrastado, para determinar el gra-
do de cortocircuitos, su influencia y prondstico de la en-
fermedad.®

I aV 2
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Pruebas de egjercicio

Las pruebas de ejercicio cardiopulmonar (caminata de
6 minutos, y prueba de ejercicio cardiopumonar) pro-
porcionan informacién acerca de la relacién de la ven-
tilacion/perfusién durante el ejercicio, el metabolismo
del oxigeno y su relacién con el intercambio de gases
durante la actividad fisica; dichas modificaciones en
ocasiones no son observadas durante el reposo. Vere-
mos mas detalles de estas pruebas en el capitulo de
evaluacién cardiopulmonar y funcional en la hiperten-
sién pulmonar. 354

Gammagrama pulmonar ventilatorio-perfusorio

Tiene gran valor en el diagndstico y en la exclusion de la
enfermedad tromboembdlica crénica (TEPC). En HAPI,
existen alteraciones de origen trombético de la microcir-
culacién pulmonar, no asociado a trombosis venosa de
arterias segmentarias o subsegmentarias.*

La TEPC tiene similitudes hemodinamicas con HAPI,
para la primera se cuenta con tratamiento correctivo
potencial y es necesario descartarse, no asi para la
segunda que solo cuenta con tratamiento farmacologi-
co alargo plazo. Pengo et al, demostraron una frecuen-
cia del 4% después de eventos de TEP agudo, gene-
ralmente diagnosticados 2 afios posteriores. El
gammagrama ventilatorio perfusorio (V/Q) se conside-
ra como el estudio de eleccion para la TEPC, para efec-
tuar el diagnostico se requiere demostrar la presencia
de defectos segmentarios en la fase perfusoria, sin
alteraciones en la captacion durante la fase ventilato-
ria; un reporte de baja probabilidad descarta la enfer-
medad (Figura 7 A 'y B). Ryan et al observaron en pa-

V4

V5

Figura 6. ECG de mujer de 56 afios
con antecedente de tabaquismo
intenso, enfermedad pulmonar
obstructiva cronica e hipertension
pulmonar. Existe desviacion del eje
eléctrico a la derecha, y la presen-
cia de P pulmonar en V, y lenta
progresion del vector de
despolarizacion ventricular (RS
desde V,-V,).
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cientes con TEPC el gammagrama perfusorio subesti-
ma la gravedad de la obstruccion. -6

ESTUDIOS DE LABORATORIO
Gasometria arterial

La inervacion autondémica del lecho vascular pulmonar
tiene un papel importante en la modulaciéon del tono
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vasomotor, especialmente durante los cambios de vo-
lumen sanguineo, o durante la hipoxia. La hipoxemia
(PaO, < 55 mmHg) produce vasoconstriccion pulmo-
nar, este efecto se determina por los cambios i6nicos
en la membrana celular del musculo liso vascular pul-
monar. La acidosis incrementa el efecto vasopresor de
la hipoxia; la hipercapnia también cuenta con un efecto
vasopresor pulmonar, aparentemente promovido por
acidosis local, pero dicho efecto es menor al produci-

Figura 7. Gammagrama pulmonar.
a) gammagrama ventilatorio sin al-
teraciones en el patron de capta-
cion

b) fase perfusoria con defecto

segmentario izquierdo
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do por la hipoxemia. La presencia de hipoxemia grave
incrementa la sospecha de HP; en reposo en conjunto
con hipercarnia moderada-grave (PaCO,> 50 mmHg),
incrementa el riesgo de HP.4748

Biometria hemadtica

Los pacientes con HP asociado a hipoxemia, con fre-
cuencia desarrollan eritrocitosis secundaria, la diferen-
cia entre ésta y la policitemia vera es la estimulacion
en la produccion de eritropoyetina durante la hipoxe-
mia. La poligobulia se observa en pacientes con enfer-
medad pulmonar obstructiva crénica, cardiopatia con-
génita ciandgena, sindrome de apnea-hipopnea del
suefo, hipoventilacién asociado a obesidad o durante
el suefio.

Péptido cerebral natriurético

Los niveles plasmasticos del péptido cerebral natriuréti-
co se utilizan como marcador diagndstico en la HP aso-
ciada a enfermedades respiratorias cronicas. Leutche et
al, en pacientes con neumopatia intersticial difusa en-
contraron niveles plasmaticos de 242 pg/mL en compa-
racion con 24 pg/mL en pacientes sin HP. Utilizando un
valor de corte de 33 pg/mL, la sensibilidad y especifici-
dad para demostrar HP grave fue de 100% y 89%. Ade-
mas, los niveles del péptido cerebral natriurético eleva-
dos coexisten con el incremento de la resistencia vascular
pulmonar (RVP).*

Otros

Es posible observar hiperuricemia en los pacientes con
HAPI y se correlaciona con las alteraciones hemodina-
micas y la supervivencia. Su origen no esta bien determi-
nado. Los niveles séricos elevados de endotelina 1, tro-
poninas, y norepinefrina también se han correlacionado
con disminucién en la supervivencia.50-52

La HP con frecuencia se asocia con enfermedades
del tejido conectivo, por lo tanto, es importante realizar
una busqueda dirigida para determinar su presencia.
Cerca del 30% de los pacientes con esclerodermia de-
sarrollaran HP, 38% en pacientes con enfermedad mix-
ta del tejido conectivo y hasta el 25% de pacientes
con lupus eritematoso generalizado. En pacientes con
infeccién por VIH cerca del 1% - 3% desarrollaran HP,
asi mismo, hasta el 10% de los pacientes con hiper-
tensién portal desarrollaran la enfermedad. Por tanto,
es imperante la busqueda de causas asociadas a la
HP basados en los datos de la historia clinica y explo-
racion fisica.535°
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ESTUDIOS ESPECIALES
Resonancia magnética cardiovascular y vascular pulmonar

En la HP, la resonancia magnética nuclear permite es-
tablecer diferentes parametros: 1) visualizar la vascu-
latura pulmonar en busqueda de trombosis crénica, 2)
estimar el gasto cardiaco y la resistencia vascular pul-
monar, 3) evaluar la funcién ventricular derecha e iz-
quierda, grosor de la pared, masa ventricular y didme-
tro de las cavidades. Se comparo su sensibilidad con
el gammagrama pulmonar V/Q en pacientes con TEPC,
y se demostrd buena correlacion, con sensibilidad y
especificidad del 73% y 97% respectivamente, pero
es operador dependiente. La angiografia por resonan-
cia con gadolinio tiene un valor predictivo positivo del
87% y negativo de 100%. El calculo de la presién pul-
monar se correlaciona con el grosor de la pared ventri-
cular derecha, diametro de la arteria pulmonar princi-
pal y la masa ventricular derecha. Aun queda por
establecer el papel de los estudios de resonancia en el
algoritmo diagndstico de hipertension pulmonar de ori-
gen no tromboembdlico.50

Durante el estudio por resonancia es posible realizar el
calculo de parametros hemodinamicos, asi como visuali-
zar el comportamiento global durante el ciclo cardiaco (Fi-
gura 8). Actualmente se obtiene la fraccion de expulsion
ventricular derecha e izquierda, la RVP, el gasto e indice
cardiaco; asi como la movilidad global y segmentaria (Fi-
gura 9). Ademas, es posible realizar estudios de perfusion

Figura 8. RMN de corazon, que demuestra durante el ciclo
cardiaco el comportamiento ventricular. Esta imagen muestra
la morfologia en D desarrollada por el ventriculo izquierdo
secundario a la interdependencia ventricular en la
hipertension pulmonar grave.
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Figura 9. RMN de corazdn. Se observan las caracteristicas
morfologicas de auriculas y ventriculos derecho e izquierdo.

miocardica, y permiten determinar el impacto de la HP sobre
la perfusion ventricular derecha. Es una alternativa en pa-
cientes de alto riesgo de muerte durante el cateterismo
cardiaco derecho para corroborar el diagndéstico.®-62

Estudios de radiontclidos

La respuesta ventricular durante el ejercicio se puede
evaluar mediante la realizacion de angiografia por radio-
nuclidos. El gammagrama con Talio 201 se emplea para
determinar hipertrofia ventricular derecha secundaria a
hipertensién pulmonar. Los estudios de medicina nuclear
cerebral o renal pueden proporcionar evidencia de corto-
circuitos de derecha-izquierda intracardiacos o intrapul-
monares.

Angiografia pulmonar

La angiografia pulmonar tiene un papel importante en
el diagndstico de la hipertensidon pulmonar cuando
existe enfermedad tromboembdlica crénica, ya que el
tratamiento quirurgico ofrece mejoria en la evolucion
de la enfermedad. La morfologia de los trombos de
evolucion crénica es diferente a los observados du-
rante el embolismo pulmonar agudo, cuentan con lo-
calizacioén variable, pueden encontrarse integrados a
la pared vascular o en vasos retractiles. La obstruc-
cién puede formar bandas, y en ocasiones, dilatacion
posestendtica. Otras caracteristicas incluyen super-
ficie irregular de la intima, ramas segmentarias con
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terminacién abrupta o curva, estrechez de la luz del
vaso, entre otros.®®

Biopsia pulmonar

La toma de muestras de tejido pulmonar por medio de
toracotomia abierta o toracoscopia es util para identifi-
car la etiologia de la hipertensidon pulmonar, especial-
mente en el caso de sospecha de vasculitis pulmonar,
enfermedad granulomatosa pulmonar, enfermedad pul-
monar venooclusiva, hemangiomatosis capilar pulmo-
nar, bronquiolitis 0 neumopatia intersticial difusa. El pro-
cedimiento cuenta con riesgos que deben ser tomados
en cuenta al momento de su realizacion. Palevsky y
cols. trataron de determinar la respuesta al estudio de
reactividad vascular pulmonar con base a los resulta-
dos obtenidos en la biopsia pulmonar sin resultados
satisfactorios.®*

Polisomnografia

En pacientes con sospecha de enfermedades relaciona-
das al suefo, debe realizarse estudio de polisomnogra-
fia, en pacientes con estas alteraciones cerca del 25%
de ellos desarrollaran HP. No se ha demostrado influen-
cia sobre la desaturacion aislada durante la noche e HP.
Es importante el tratamiento con ventilacion no invasiva
en pacientes con obstruccion de la via aérea, especial-
mente aquellos con hipoxemia concomitante.®®

Cateterismo cardiaco derecho

El estandar de oro para el diagndstico de la hipertensién
pulmonar es el cateterismo cardiaco derecho. Esto lo
veremos con detalle en el capitulo del test de reactividad
vascular pulmonar.74

ALGORITMO DIAGNOSTICO DE HIPERTENSION
PULMONAR

La consideracion inicial de la HP como diagndstico po-
tencial se presenta en tres diferentes escenarios: a) par-
te del diagndstico diferencial de una serie de manifesta-
ciones clinicas, b) busqueda intencionada en pacientes
de alto riesgo, y c) hallazgo incidental.

La historia clinica dirigida proporciona informacion so-
bre las enfermedades asociadas a la HP; son necesa-
rios, estudios basicos que incluyen ECG y radiografia
de térax en la busqueda de crecimiento auricular dere-
cho o hipertrofia ventricular derecha como proceso de
adaptacién al incremento de la presion pulmonar. Una
vez llevado a cabo, el ecocardiograma transtoracico
cumple un papel importante en la determinacién de la
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presion sistdlica pulmonar y por ende, confirma la sos-
pecha de HP.

El siguiente paso incluye la busqueda intencionada
de la etiologia HP. La principal entidad asociada a HP
son las enfermedades pulmonares, los estudios de es-
crutinio incluyen pruebas de funcién pulmonar y gaso-
metria arterial. Las enfermedades cardiacas son otra
causa de HP, por tanto, deben descartarse por medio de
ecocardiografia transtoracica. El gammagrama pulmo-
nar V/Q o la angiografia por tomografia helicoidal esta-
blecen la presencia o ausencia de TEPC. Los estudios
de ejercicio, ya sea la caminata de 6 minutos y/o la
prueba de ejercicio cardiopulmonar permiten conocer el

Sospecha de HP
historia clinica, exploracion fisica, Rxtérax, ECG

| o | o
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impacto de la HP sobre el paciente, y proporcionan ob-
jetivamente el estado basal previo al tratamiento dirigi-
do. En necesario obtener el comportamiento hemodina-
mico por medio de cateterismo cardiaco derecho, y en
casos especiales, puede considerarse estudios no in-
vasivos como al estudio por resonancia magnética nu-
clear. Es importante senalar el papel de las enfermeda-
des de la colagena, la infeccion por VIH, hipertension
portal durante el escrutinio de la HP, su presencia deter-
minaran estrategias especificas de tratamiento y vigi-
lancia (Figura 10).

Finalmente, la angiografia pulmonar, tomografia de alta
resolucion pulmonar, ecocardiografia transesofagica, po-

Comentarios y discusion

No requiere HP posible?

. |Medir PSAP, crecimiento de AD y VD, disfuncién de VD

mas evaluacion ECOTT

lsi

no

HP secundaria a

—| Disfuncién sistdlica o diastélica del VI, enfermedad valvular |

enf. cardiaca izquierda
ECOTT , RMN?

|

si

HP secundaria a
cardiopatia congénita

Morfologl’a anormal, cortos circuitos, cirugl’a_,
evaluacion de otras causas, respuesta a tratamiento

ECOTT contraste, RMN? | ;i

lno

HP secundaria a
HIV o NID -

Dx esclerodermia, LEG, otras NID, VIH
Tratamiento médico dirigido

HP. hipertension pulmonar; ECG, electro-
cardiograma; ECOTT, ecocardiograma

serologia si
l no
Sospecha de TEPC TEPC confirmada ,| Definicién anatomica,
GammagramaV/Q > Es operable? . | Tratamiento médico o
TAC helicoidal ? si |Angiografia pulmonar| Sl quirdrgico

transtordcico; AD, auricula derecha; VD,
ventriculo derecho; PSAP, presion
sistdlica de la arteria pulmonar; VI,
ventriculo izquierdo; VIH, virus
inmunodeficiencia humana; NID,

=

neumopatia intersticial difusa; Dx, diag-

HP secundaria a
HipoxemiaPFR,
GAS, otros

Diagndstico de enf. pulmonar cronica, enf. del suefio,
Tratamiento méqu, VMN.I,. oxigeno domiciliario
estudios adicionales

nostico; LEG, lupus eritematoso genera-
lizado; V/Q, ventilatorio/perfusorio; TEP,
enfermedad tromboembdlica cronica;

si

lno

TAC, tomografia axial computada; PFR,
pruebas de funcion respiratoria; GAS,
gasometria arterial; VMNI, ventilacion

Limitacién funcional
producida por HP
6MWT, PECP

. | Documentar la capacidad de ejercicio, establece pronostico,
documenta progresion, respuesta al tratamiento

mecdnica no invasiva;, 6MWT, caminata
de 6 minutos; PECP, prueba de ejercicio

l

cardiopulmonar; RMN, resonancia mag-
nética nuclear.

Comportamiento hemodinamico
cardiopulmonar

Confirmar HP, comportamiento hemodinamico, respuesta a
vasodilatadores, opciones de tratamiento, pronostico

Figura 10. Algoritmo diagndstico en

Cateterismo cardiaco derecho
RMN corazén?
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lisomnografia, marcadores bioquimicos y la biopsia pul-
monar proporcionan informacién determinante de la etio-
logiay el pronéstico de la enfermedad.

CONCLUSIONES

El diagnodstico de la HP se conforma por dos fases: la
detecciony la caracterizacion. La primera se refiere al pro-
ceso que establece la presencia de la HP. El objetivo de
esta fase es determinar la causa del cuadro clinico, o de-
tectar la existencia de HP en grupos de alto riesgo; a su
vez, puede identificarse la enfermedad en forma incidental
durante la evaluacion general por otras patologias asocia-
das. La caracterizacion que determina el contexto clinico
de la HP, incluye la deteccién de los factores causales,
enfermedades o entidades asociadas, patrones hemodi-
namicos y su fisiopatologia, finalmente priorizar las se-
cuelas. El objetivo de esta fase es identificar las estrate-
gias de tratamiento e influenciar sobre el prondstico.

La deteccion requiere de la acuciosidad del médico
para identificar las alteraciones clinicas durante la histo-
ria clinica y por medio de estudios basicos de escrutinio
utilizados en la practica diaria. La presencia de alteracio-
nes electrocardiograficas del corazén derecho, signos
radiograficos de crecimiento auricular o ventricular dere-
cho, y la presencia de PSAP elevada durante el ecocar-
diograma transtoracico determina los pacientes de alto
riesgo o aquellos que requieren confirmacion diagndésti-
ca. La caracterizacion demanda determinar la etiologia,
inicialmente descartando las patologias asociadas por
medio de la evaluacién de la funcién pulmonar, descartar
la presencia de TEPC por gammagrafia, tomografia heli-
coidal, resonancia magnética nuclear o angiografia pul-
monar; iniciar la busqueda intencionada de enfermeda-
des de la colagena, infecciosas o hipertensién portal. Las
pruebas de ejercicio no solo establecen el efecto de la
HP sobre la funcidn cardiopulmonar, también son herra-
mienta indispensable durante el seguimiento de los pa-
cientes, ya que proporcionan en forma objetiva el impac-
to del tratamiento y la evolucion de la enfermedad. El
cateterismo cardiaco derecho se incluye en esta ultima
fase, ya que establece el diagndstico definitivo, permite
conocer el patrén hemodinamico que orientara hacia el
tratamiento y seguimiento final del paciente.
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