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Algoritmo para la atencion de
pacientes con hipertension arterial
pulmonar severa durante el
embarazo

la hipertensién arterial pulmonar asociada con el emba-
razo es una enfermedad con mal pronéstico. La mortalidad materna se
reporta de 30 a 56% y la supervivencia neonatal de 85%. La vigilancia
durante y después del embarazo debe ser multidisciplinaria, con la fi-
nalidad de ofrecer informacidn y tratamiento 6ptimos. El periodo critico
de la enfermedad ocurre en el primer mes posparto. El tratamiento de
la hipertension arterial pulmonar durante el embarazo reduce signifi-
cativamente la mortalidad.

proponer un algoritmo de tratamiento para pacientes con
hipertension arterial pulmonar severa que desean continuar con el
embarazo.

se sefalan las recomendaciones establecidas, con
evidencia clinica, en pacientes embarazadas con hipertensién arte-
rial pulmonar severa, segin el diagndstico y tratamiento obstétrico y
cardioldgico, las indicaciones preoperatorias para la interrupcién del
embarazo, los cuidados durante el puerperio y métodos de anticon-
cepcion. La mortalidad materna sigue siendo considerablemente alta
en pacientes embarazadas con hipertensién arterial pulmonar severa;
en estos casos debe establecerse el tratamiento multidisciplinario,
en centros hospitalarios con experiencia en este padecimiento y sus
complicaciones.

hipertension pulmonar, hipertensién arterial pulmonar,
embarazo, tratamiento, tratamiento multidisciplinario.

Obstetric management in patients with
severe pulmonary hypertension

Pulmonary hypertension is a disease of poor prognosis
when is associated with pregnancy. A maternal mortality of 30-56% and
a neonatal survival of approximately 85% is reported. Surveillance of
patients with severe pulmonary hypertension during pregnancy must be
multidisciplinary, to provide information and optimal treatment during
and after gestation. Targeted therapy for pulmonary arterial hypertension
during pregnancy significantly reduces mortality. The critical period with
respect to mortality, is the first month after birth.

Propose an algorithm for management during pregnancy for
patients with severe pulmonary hypertension who want to continue with it.
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The recommendations established with clinical evidence
for patients with severe pulmonary hypertension and pregnancy are
presented: diagnosis, treatment, obstetrics and cardiology manage-
ment, preoperative recommendations for termination of pregnancy,
post-partum care and contraception. The maternal mortality remains
significantly higher in patients with severe pulmonary hypertension
and pregnancy, in these cases should be performed multidisciplinary
management in hospitals that have experience in the management of

this disease and its complications.

Pulmonary hypertension, pulmonary arterial hypertension,

pregnancy, multidisciplinary management, treatment.

La hipertension pulmonar es una enfermedad de
mal pronéstico, con baja incidencia en mujeres
en edad fértil, pero con alta mortalidad en las
embarazadas. El tratamiento de la hipertension
pulmonar durante el embarazo es complejo y
requiere la interaccién de un grupo multidis-
ciplinario.

Esta demostrado que el tratamiento de la hiper-
tension arterial pulmonar durante el embarazo
reduce significativamente la mortalidad y aunque
existe la posibilidad de que el recién nacido no
tenga enfermedad asociada, sucede a expensas
de la mortalidad materna elevada (30 a 56%) y
supervivencia neonatal de 85%."? La mayor parte
de las muertes maternas ocurre durante el trabajo
de parto, la cesarea o el primer mes posparto; sin
embargo, se ha identificado al puerperio mediato
como el periodo mas vulnerable en las pacientes
con hipertensién pulmonar.#

De acuerdo con la evidencia cientifica de
esta enfermedad, las pacientes deben evitar el
embarazo, pues el proceso fisioldgico puede
tener mala evolucion y esperanza de vida sig-
nificativamente reducida. Cualquier paciente

con hipertensiéon pulmonar en edad fértil debe
evitar embarazarse, debido al pronéstico de
vida reducido.

El objetivo de este estudio es proponer un
algoritmo de tratamiento para pacientes con
hipertensién pulmonar severa durante el em-
barazo.

La hipertension pulmonar es el aumento de la
presién media de la arteria pulmonar, mayor de
25 mmHg en reposo, mediante la evaluacién con
cateterizacién cardiaca derecha. La definicion
de hipertensién pulmonar en ejercicio (presion
media de la arteria pulmonar mayor de 30 mmHg
por cateterizacién cardiaca derecha) no es apo-
yada en diversos estudios, porque los sujetos
sanos pueden alcanzar valores mas altos.>®

Durante el 5° Simposio Mundial de Hiperten-
sion Pulmonar, celebrado en Niza, Francia, en
el aflo 2013, se realizaron modificaciones y se
actualizo la clasificacién de la hipertensién pul-
monar, pues puede manifestarse con mdltiples
enfermedades clinicas, que fueron agrupadas
seglin su similitud con los hallazgos patolégicos,
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caracteristicas hemodindmicas y tratamiento. Se
han identificado 5 grupos de padecimientos que
causan hipertensién pulmonar:”

a) Grupo 1: Hipertension arterial pulmonar.

b) Grupo 2: Hipertensién pulmonar con
enfermedad cardiaca izquierda.

c) Grupo 3: Hipertensién pulmonar asociada
con enfermedades respiratorias, hipoxe-
mia, o ambas.

d) Grupo 4: Hipertensién pulmonar provo-
cada por enfermedad tromboembdlica
crénica.

e) Grupo 5: Hipertensién pulmonar provoca-
da por mecanismos multifactoriales poco
claros.

La hipertension arterial pulmonar es un subcon-
junto de la hipertension pulmonar, provocada
por flujo restringido de la circulacién pulmonar,
como resultado del incremento de la resistencia
vascular pulmonar. Desde el punto de vista
hemodindmico, las pacientes con hipertension
arterial pulmonar padecen hipertensién pulmo-
nar precapilar con las siguientes caracteristicas:
presién media de la arteria pulmonar >25
mmHg, presion capilar pulmonar <15 mmHg, re-
sistencia vascular pulmonar mayor de 3 unidades
Wood y gasto cardiaco normal o reducido.>®°
A su vez, la hipertensién arterial pulmonar se
subclasifica en:

1) ldiopatica

2) Familiar

3) Asociada con enfermedades del tejido
conectivo, cortocircuitos congénitos,
hipertension portal, infeccién por VIH,
farmacos o toxicos.

4) Asociada con alteracion capilar o venosa
significativa (enfermedad venoclusiva
pulmonar y hemangiomatosis capilar
pulmonar).

5) Hipertensién pulmonar persistente del
recién nacido.

El ecocardiograma detecta la hipertension arte-
rial pulmonar a partir de la presion sistélica de
la arteria pulmonar >40 mmHg y se clasifica en
leve (40-54 mmHg), moderada (55-64 mmHg)
y severa (>65 mmHg)."

Los cambios fisiolégicos, cardiovasculares y
pulmonares durante el embarazo ocurren entre
la semana 20y 24 con: incremento del volumen
sanguineo, gasto cardiaco y de las velocidades
transvalvulares. En el parto se producen cambios
hemodinamicos debido al dolor, la ansiedad y las
contracciones uterinas, estas Gltimas provocan un
incremento agudo de hasta 50% en la frecuencia
cardiaca y el volumen intravascular. Durante el
puerperio aumenta el gasto cardiaco y las resis-
tencias sistémicas vasculares, con regreso a la
situacion basal después de 6 meses posparto.'!!2

Las pacientes con hipertensién pulmonar suelen
tener resistencias vasculares pulmonares fijas y
elevadas, con dificultad para recibir tratamien-
to del gasto cardiaco y su aumento durante el
parto y puerperio. Estos cambios se deben a la
obstruccién de las arteriolas pulmonares, con
reduccién del lecho vascular pulmonar e in-
capacidad de las arteriolas de paredes gruesas
para expresar vasodilatacion, lo que resulta
en incremento agudo de la presién pulmonar
e insuficiencia del ventriculo derecho.®'* En
las pacientes con sindrome de Eisenmenger el
aumento del cortocircuito derecho-izquierdo se
debe a la reduccién de las resistencias vasculares
sistémicas, con disminucién del flujo pulmonar
e incremento de la cianosis.

Los factores asociados con mal pronéstico en la
paciente embarazada son: hipertrofia ventricu-
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lar derecha, indice cardiaco bajo, aumento de
la presion auricular derecha y de la resistencia
vascular pulmonar. La mortalidad de pacientes
con hipertensién arterial pulmonar se relaciona
con muerte subita, insuficiencia cardiaca resis-
tente al tratamiento y colapso cardiovascular
secundarios a las limitaciones fisiolégicas de la
mujer gestante.>®

La Figura 1 es de un algoritmo que senala los
puntos decisivos del estudio, tratamiento y
vigilancia de las pacientes embarazadas con
hipertensién pulmonar severa.

Durante el embarazo puede manifestarse la
hipertensién pulmonar, previamente asintoma-
tica en 30% de las pacientes, caracterizada por:
disnea progresiva (es el sintoma mas importante),
dolor toracico, sincope, edema y angina.'>51°

El examen fisico de pacientes con hipertension
pulmonar e insuficiencia ventricular derecha
incluye un componente pulmonar del segundo
ruido cardiaco y regurgitacién yugular, soplo
de regurgitacion tricuspidea, soplo diastélico
de insuficiencia pulmonar y S3 ventricular,
hepatomegalia, edema periférico y cianosis.>'

Ante la sospecha clinica debe iniciarse un
proceso escalonado para confirmar el diagnos-
tico, identificar el origen y evaluar la gravedad
de la enfermedad. Inicialmente se solicitara
telerradiografia de térax, electrocardiograma y
ecocardiograma transtoracico.

El electrocardiograma detecta la hipertrofia del
ventriculo derecho en 87% de los casos, con
desviacién del eje hacia la derecha en 79%, y su
sensibilidad es de 70%. La telerradiografia de térax
es normal en 90% de los pacientes, se observa
crecimiento del ventriculo derecho y de las arterias
pulmonares centrales, y disminucién del calibre
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de las ramas arteriales periféricas (oligohemia pe-
riférica); posteriormente se detectan alteraciones
adicionales en el diagnéstico diferencial.'”

El ecocardiograma transtordcico representa una
excelente herramienta diagndstica no invasiva,
que estima la presion sistdlica pulmonar y ofrece
informacién adicional de las causas o conse-
cuencias de la hipertensién arterial pulmonar;
puede evaluar las dimensiones de las cavidades
derechas, anormalidades de las valvulas tricts-
pide y pulmonar, la fraccién de eyeccion del
ventriculo derecho, derrame pericardico y carac-
teristicas del ventriculo izquierdo." Dos estudios
que evaluaron a 52 pacientes sefialaron que en
30% de los casos con diagnéstico establecido
de hipertension pulmonar por ecocardiograma
no pudo confirmarse el diagnéstico mediante
cateterizacion cardiaca derecha y en 25% fue
subestimada la presién pulmonar.'2°

Debido a las consecuencias de la hipertension
arterial pulmonar durante el embarazo, parto y
puerperio, se recomienda realizar un cateteris-
mo derecho para determinar la presion capilar
pulmonar, el gasto cardiaco y las resistencias
vasculares pulmonares, con la finalidad de evitar
el uso de técnicas radiactivas, por los efectos
nocivos en el embrién o feto.

También deben realizarse estudios de quimica
sanguinea, hemograma y pruebas de funcién ti-
roidea. Las pruebas serolégicas especificas sirven
para descartar enfermedades del tejido conec-
tivo, infeccion por VIH y hepatitis. La esclerosis
sistémica es la mas importante de las enferme-
dades del tejido conectivo, pues tiene elevada
prevalencia de hipertension arterial pulmonar.
En pacientes con hipertension pulmonar provo-
cada por enfermedad tromboembdlica crénica
debe descartarse trombofilia. También debera
determinarse la concentracién de anticuerpos
antifosfolipidicos (anticoagulante ldpico, anti-
cuerpos anticardiolipinas y microglobulina B2).°
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1 HAP SEVERA + EMBARAZO

Sl

Interrupcion legal
2
del embarazo
BH, QS, PFT, TC,
ES Serologia (ETC, VIH,
Hepatitis, SAAF)

Valoracion
CARDIOLOGICA

Intervencién
multidisciplinaria

CONFIRMACION
DIAGNOSTICA

SOSPECHA CLINICA + EMBARAZO

Exploracién cardioldgica
TT, EKG, ETT, valorar CCD

HAP SEVERA

sInterrupcion del embarazo?

HOSPITALIZACION INICIAL

Optimizar tratamiento

*Pacientes no evaluadas, PAP
sistlica >50 mmHg, PAP
media >40 mmHg

*Deterioro homdindmico

MANEJO MULTIDISCIPLINARIO
Medicina materno fetal

Terapia respiratoria
Cuidados criticos

NO

Asesoria prondstica
Determinar severidad

i vigllemicea Tratamiento apropiado

6 VIGILANCIA'Y MANEJO
PRENATAL AMBULATORIO

Vigilancia cada 2 semanas hasta la

Vigilancia cada 4 semanas hasta
semana 28, posteriormente cada 2
semanas hasta semana 32

Trabajo social y psicologia
Neonatologia
Enfermeria

semana 24

*Detectar deteriodo clinico

QS, BH, EKG, ETT
*Con deterioro clinico:
hospitalizar
ETT, 4cido drico,
BNP/NT-proBNP

MEDIDAS GENERALES
* Disminuir actividad
fisica y evitar hipoxemia

MANEJO
4 FAMACOLOGICO

5  TERAPIA AVANZADA
*3 meses de la resolucion
del embarazo
*CF Ill'y IV: Epoprostenol
(inmediato)
*CF 1y II- lloprost, sildenafil
*Nifedipino/ diltiazem
*Bosentan contraindicado

CONTROL PRENATAL
*Descartar RCIU: US semanas 28 y 32.
*Indicar EMP: entre semanas 24-34
*CTOG: cita de primer contacto y entre
24-23 semanas

CONSENTIMIENTO INFORMADO:
Autorizacién de paciente y testigo.
Firma de médicos adscritos.

7 PLANEACION DE INTERRUPCION DEL EMBARAZO

Hospitalizar si hay
detrioro clinico

Hospitalizacion a las
24 semanas hasta la
interrupcién

*Anticoagulacion Varolacion CF I-II: UIA

*Oxigeno cardiolégica CF HI-IV: UCIA

**%rrgi[icnzs cesdrea programada a las 34 semanas

*Silgenafil deigestacion
ANIESTIES B2 IDIIRAL 9 ANTICONCEPCION . PUERPERIO

+ ESPINAL ATIVO
IMPERATIV p
HAP:  hipertension arterial  pulmonar, TT: | 1a |ihea: esterilizacidn quirtirgica Suplemento de oxigeno

telerradiografia de tdrax, EKG: electrocardiogra-

2% linea: progestinas

Analgesia

ma, ETT: ecocardiograma transtordcico, CCD:
cateterismo cardiaco derecho, BH: hemograma,
QS: quimica sanguinea, TC: tiempos de coagulacién, ETC: enfermedad del tejido conectivo,
VIH: virus de inmunodeficiencia humana, SAAF: sindrome de anticuerpos antifosfolipidos,
PAP: presion de la arteria pulmonar, BNP: péptido natriurético cerebral, RCIU: restriccion del
crecimiento intrauterino, EMP: esquema de madurez pulmonar fetal, CTOG: curva de
tolerancia oral a la glucosa, CF: capacidad funcional (NYHA, New York Heart Association),
UTIA: unidad de cuidados intermedios, UCIA: unidad de cuidados intensivos.

Anticoagulacién

VIGILANCIA
1% semana: UCIA
2% semana: Area de puerperio regular

Algoritmo de tratamiento para pacientes con hipertension arterial pulmonar severa durante el embarazo.
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Cuando se establece el diagnéstico de hiper-
tension arterial pulmonar debe determinarse la
capacidad funcional de las pacientes, mediante
la Clasificacién de la New York Heart Association
(NYHA), adaptada por la Organizacién Mun-
dial de la Salud, aceptada internacionalmente
y con repercusiones pronésticas y de decision
terapéutica.®

Existe un acuerdo entre la Organizacién Mundial
de la Salud, las guias de practica clinica y el
Consenso de Expertos de la Sociedad Europea de
Cardiologia en el que se establece que el emba-
razo se relaciona con 30 a 50% de la mortalidad
en pacientes con hipertensién arterial pulmonar,®
por lo que se recomienda su interrupcién lo mas
tempranamente posible. Este proceso implica
elevado riesgo materno, por lo que debe anali-
zarse su continuacion.'> ¢

La identificaciéon de una paciente embaraza-
da con hipertensién arterial pulmonar severa
implica su traslado a hospitales de segundo o
tercer nivel de atencién médica, para iniciar el
protocolo de estudio de manera multidisciplina-
ria, en conjunto con un centro hospitalario de
cardiologia, que cuente con personal adiestrado
en la atencién de este tipo de pacientes. También
deben hospitalizarse las mujeres que no se hayan
evaluado previamente, en el tercer trimestre,
quienes padecen presién arterial pulmonar sis-
télica mayor de 50 mmHg o presién pulmonar
media mayor de 40 mmHg por cateterizaciéon.®

Deben considerarse diversos factores para
ofrecer a la paciente la interrupcién legal del
embarazo por motivos médicos: edad gestacio-
nal, viabilidad fetal, deterioro de la capacidad
funcional y respetar la autonomia de la paciente;
sin embargo, cuando se decide continuar con
el embarazo deberan informarse los riesgos e
iniciar el tratamiento de la enfermedad.
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El tratamiento multidisciplinario incluye las
siguientes especialidades: obstetricia, medicina
materno-fetal, cardiologia, terapia respiratoria,
cuidados criticos, enfermeria, neonatologia,
anestesiologia, trabajo social y psicologia cli-
nica. Se debe ofrecer informacién adecuada de
los riesgos que implica continuar la gestacion,
brindar el tratamiento 6ptimo y realizar una
vigilancia estrecha durante el embarazo. La mor-
talidad asociada con la interrupcién temprana
del embarazo no se ha determinado, pero es ma-
yor mientras mas tarde se realice; sin embargo,
la mortalidad materna es inferior comparada con
el riesgo que implica continuar el embarazo.™

El servicio de Cardiologia se encargara del trata-
miento y seguimiento ecocardiografico materno
para evaluar la evolucién del ventriculo derecho
durante la gestacién y valorar el incremento de
la presién arterial pulmonar.®'?

Los marcadores bioquimicos son una herra-
mienta Gtil en la evaluacién y observacion de la
disfuncion del ventriculo derecho en pacientes
con hipertension pulmonar. El acido urico es
un marcador de deficiencia del metabolismo
oxidativo del tejido periférico isquémico; su
concentracién elevada se relaciona con menor
supervivencia de pacientes con hipertension
arterial pulmonar idiopatica. El péptido natriu-
rético atrial y cerebral inducen vasodilatacion
y natriuresis, y son liberados por el miocardio
debido al aumento de la tensién de la pared. Las
concentraciones elevadas del péptido natriuréti-
co cerebral-NT-proBNP sefialan la gravedad de
la disfuncién del ventriculo derecho.’

Kiely y su grupo reportaron la vigilancia durante
el embarazo de 10 pacientes con diagnéstico de
hipertensién pulmonar, que consistié en visitas
cada 4 semanas hasta la semana 28 de gestacion,
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cada 2 semanas hasta la semana 32 y poste-
riormente cada semana hasta la interrupcion
del embarazo. En cada evaluacién incluyeron:
interrogatorio dirigido y examenes de rutina,
quimica sanguinea y hemograma; electrocardio-
grama, prueba de esfuerzo y ecocardiografia.”'

El tratamiento de las pacientes con hipertension
arterial pulmonar debe realizarse en centros es-
pecializados y con experiencia en la atencion de
esta enfermedad.®?® El objetivo del tratamiento
es evitar la disfuncién del ventriculo derecho,
disminuir los sintomas, aumentar la capacidad
funcional y tolerancia al ejercicio, equilibrar
la satuaracion arterial de oxigeno, disminuir
la presién de la arteria pulmonar y normaliza-
cién simultdnea del gasto cardiaco, prevenir
la evolucion de la enfermedad y aumentar la
superviviencia.®'32? E| tratamiento se indica
al establecerse el diagnéstico de hipertension
arterial pulmonar durante el embarazo.

a) Anticoagulantes: la prescripcién de
anticoagulantes es controvertida, espe-
cialmente en pacientes con sindrome
de Eisenmenger debido al riesgo de
hemorragia. Su administracién se basa
en la predisposiciéon a trombosis por
insuficiencia cardiaca, sedentarismo,
cambios trombéticos pulmonares y estado
procoagulante propio del embarazo. De
acuerdo con las guias de practica clini-
ca, el tratamiento con anticoagulantes
se indica a pacientes con hipertension
arterial pulmonar idiopética, hereditaria,
secundaria al consumo de anorexigénicos
y asociada con otras alteraciones. Para
esta enfermedad se indica heparina de
bajo peso molecular a partir del segundo
trimestre; puede administrarse maximo 24
horas antes de la cirugia programada y se

b)

c)

d)

e)

reinicia en el posparto inmediato. Cuando
se prescriben anticoagulantes debe vigilar-
se la dosis y los efectos secundarios, pues
las dosis requeridas cambian durante el
embarazo, debido al aumento del volu-
men plasmatico y la tasa de filtracion 2425

Oxigeno: siempre debe mantenerse la
saturacion arterial de oxigeno (SaO,) por
arriba de 90% para evitar la vasoconstric-
cién pulmonar hipéxica. La hipoxemia
por cardiopatias congénitas con corto-
circuito izquierdo-derecho es resistente
al tratamiento con oxigeno. En pacientes
con Sa0, menor de 90% debe indicarse
oxigeno suplementario para mantener la
PaO, mayor de 70 mmHg y la SaO, mayor
de 90%, pues la hipoxia es un potente
vasoconstrictor pulmonar y puede agravar
las consecuencias hemodindmicas del
embarazo.

Diuréticos: ofrecen beneficio clinico y
sintomatico en casos de insuficiencia
cardiaca derecha descompensada. Actual-
mente no existen estudios de diuréticos en
mujeres con hipertensién arterial pulmo-
nar idiopatica; sin embargo, la experiencia
clinica revela disminucién de los sintomas
en pacientes con sobrecarga de fluidos.
Durante el embarazo pueden prescribirse
furosemida o hidroclorotiazida; aunque
ambos cruzan la barrera placentaria no se
han reportado efectos toxicos en el feto.
La espironolactona estd contraindicada
por sus efectos antiandrogénicos.

Digoxina: se indica cuando disminuye la
contractilidad miocardica o se detectan
taquiarritmias auriculares, con lo que
mejora el gasto cardiaco de forma aguda.

Sildenafilo: en pacientes con hiperten-
sién arterial pulmonar resistente a otros
medicamentos o en quienes ha fallado
el esquema de tratamiento habitual debe
considerarse la prescripcion de inhibidores
orales de la fosfodiesterasa, incluso como
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complemento de la medicacion antihi-
pertensiva pulmonar. El sildenafilo por via
oral, en dosis de 50 mg/4 veces al dia ha
demostrado mejoria hemodindmica y en
la oxigenacion. La eficacia de sildenafilo
en pacientes con hipertensién arterial pul-
monar requiere mayor investigacién; sin
embargo, se han reportado casos en los que
demuestra la estabilizacién de las condi-
ciones hemodindmicas maternas vy, por lo
tanto, mejores resultados perinatales.’

Las estrategias para establecer el tratamiento 6p-
timo dependen de la severidad y hemodindmica
de la enfermedad. Hasta el momento no se han
realizado estudios que demuestren superioridad
entre los diversos grupos de farmacos. El obje-
tivo del tratamiento médico consiste en dilatar
el lecho vascular pulmonar con las opciones
disponibles en el embarazo: bloqueadores de
canales de calcio (diltiazem, nifedipino), analo-
gos de prostaciclinas (eopoprostenol, iloprost) e
inhibidores de la 5-fosfodiesterasa (PDE-5).823.26

Las guias de la Sociedad Europea de Cardiologia
recomiendan que las pacientes en tratamiento
médico especifico, previo al embarazo, deben
continuarlo, excepto quienes reciben inhibidores
de la endotelina; debe informarse acerca de su
efecto teratogénico y sustituirlo por prostaci-
clinas o inhibidores de la 5-fosfodiesterasa.??”

Segtin la capacidad funcional y el grado de afecta-
cion hemodinamica, el tratamiento debe iniciarse
precozmente con prostanoides inhalados. Actual-
mente no es posible ofrecer recomendaciones del
tiempo 6ptimo para iniciar el tratamiento espe-
cifico en mujeres sin tratamiento previo, clinica
y hemodinamicamente estables. Se recomienda
iniciar minimo 3 meses antes del parto y conti-
nuarlo en el posparto por periodo prolongado.' '
Es importante iniciar el tratamiento con epoproste-
nol en perfusién intravenosa continua, tan pronto
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como sea posible, en las pacientes en capacidad
funcional Il y IV. En mujeres con situacion clinica
mas estable, iloprost inhalado o sildenafilo son el
tratamiento de eleccién.'?

El Cuadro 1 describe las generalidades de los
farmacos prescritos en pacientes con hipertension
pulmonar. Entre 10y 15% de las pacientes cum-
plen los criterios de respuesta positiva al examen
de vasorreactividad y de ellas 50% mantiene la
respuesta a largo plazo; el efecto del tratamiento
depende de la dosis; por lo tanto, se prescriben
dosis altas para alcanzar el maximo beneficio.
Nunca deben indicarse bloqueadores de canales
de calcio sin haber realizado pruebas de vaso-
rreactividad pulmonar aguda con vasodilatadores,
debido a los graves efectos secundarios (hipo-
tension, sincope e insuficiencia del ventriculo
derecho). Debe evitarse la prescripcién de vera-
pamilo debido a su efecto inotrépico negativo.8?2

El tratamiento combinado consiste en el inicio
simultdneo de 2 o mas tratamientos o en la
adicion de un segundo o tercero cuando ésta es
insuficiente. Esta modalidad se ha convertido en
el patron de referencia en centros especializados
en cuidados de pacientes con hipertensién arte-
rial pulmonar, aunque la seguridad y eficacia a
largo plazo no se han estudiado.®

Kiely y sus colaboradores evaluaron 10 pacien-
tes: 5 se encontraban en clase funcional Il, 3 en
clase funcional lll y 2 en IV; s6lo dos mujeres
recibieron tratamiento oral previo (una sildenafi-
lo y bosentan, y otra bosentan en monoterapia).
Todas iniciaron el tratamiento con iloprost
inhalado (entre las semanas 8 y 34), con 4 a 7
nebulizaciones por dfa; las pacientes con clase
funcional Il iniciaron en el segundo trimestre y
las de clase funcional Il recibieron tratamiento
inmediato, solo 4 requirieron tratamiento adi-
cional o cambio a iloprost por via intravenosa
debido a deterioro clinico. Sélo se registré un
fallecimiento al mes posparto por suspensién
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Farmacos prescritos a pacientes con hipertension arterial pulmonar

Farmaco Grupo Fisiopatologia en
farmacolégico pacientes con HAP

Nifedipino ~ Bloqueadores de ~ Reducen la presion

Diltiazem canales de calcio arterial pulmonar.

Incrementan el gasto
cardiaco

Actividad disminuida
de la prostaciclina

Epoprostenol  Analogo sintético
de prostaciclina

sintetasa
lloprost
Sildenafilo Inhibidor de la Deteccion de 5-fosfo-
Tadalafilo enzima 5-fosfo-  diesterasa en la vascula-
diesterasa tura pulmonar
Bosentan Inhibidor de la  Endotelina-1: vasocons-
endotelina trictor y mitégeno de

células musculares lisas
Oxido nitrico - -

Mecanismo de acciéon Categoria

Vasodilatacion e in- B
hibidor de la funcién

cGMP y accién simi-

antiproliferacion de la
vasculatura pulmonar

Via de administracion y
FDA comentarios

Vasodilatacién C Via oral. No indicar sin
C efectuar pruebas de vaso-
rreactividad pulmonar

Via intravenosa. Indicado
en pacientes con capaci-

plaquetaria dad funcional Ill-IV
C Inhalado. Pacientes con
capacidad funcional Ill-IV
Mantenimiento de las B Oral
concentraciones de B Via oral. Se prescribe en

combinacion con otro

lar del 6xido nitrico medicamento

Antagonista del re- X Via oral. Contraindicado
ceptor de endotelina durante el embarazo
AyB
Vasodilatacion y B Sélo suplementacion

hospitalaria

(activa el cGMP)

HAP: hipertension arterial pulmonar, FDA: Food and Drugs Administration, cGMP: monofosfato de guanosina ciclico.

del tratamiento; se obtuvieron 10 neonatos sin
enfermedad concomitante, que permanecen
vivos después de una media de seguimiento de
3.2 afios. En esa serie se reporté la prescripcion
de vasodilatadores pulmonares de Gltima gene-
racion con resultados satisfactorios, por lo que
debe considerarse esta propuesta en pacientes
con caracteristicas clinicas similares.'?8

Las consultas médicas obstétricas deben rea-
lizarse cada 2 semanas hasta la semana 24.
A partir de esa semana se tendra vigilancia
estrecha, debido a que la paciente experimenta
la mayor parte de los cambios fisiol6gicos car-
diovasculares y pulmonares, motivo que indica
su hospitalizacién. En cada consulta deberan
identificarse datos de deterioro clinico y con-
siderar el ingreso hospitalario inmediato ante
la aparicién o empeoramiento de los sintomas.

Debe reducirse la actividad fisica y evitar la
hipoxemia: ofrecer aporte de oxigeno comple-
plementario (si lo requiere) sin inmovilizacién,
debido al riesgo de trombosis venosa.' La hipoxia
puede complicar la evoluciéon del embarazo, con
restriccion del crecimiento intrauterino, situacion
que obliga al obstetra a vigilar el crecimiento fetal
en las semanas 28 y 32 de la gestacion, efectuar
estudio doppler de arterias uterinas y hemodina-
mia fetal, ademds de cuantificacién del liquido
amnidtico.?' La tasa de mortalidad fetal varia de
7 a 13%, principalmente por restriccién del cre-
cimiento intrauterino y nacimiento pretérmino.?

Durante el seguimiento deben indicarse esteroi-
des, entre las semanas 24 y 34 de gestacion, para
acelerar la maduracion pulmonar fetal. Los es-
quemas incluyen: betametasona (12 mg/12 hen
dos dosis, por via intramuscular) o dexametasona
(6 mg/12 h en 4 dosis, por via intramuscular). Es
importante descartar el diagnéstico de diabetes
gestacional en estas pacientes, debido a las
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complicaciones asociadas durante el embarazo.
Se recomienda el estudio de curva de tolerancia
oral a la glucosa en la consulta de primer con-
tacto y repetirla entre las semanas 24 y 28 de
la gestacién.®

Las medidas generales de las pacientes con
hipertension arterial pulmonar incluyen: evitar
la exposicion a elevadas altitudes (puede provo-
car vasoconstriccion pulmonar), restriccion del
consumo de sodio (menos de 2,400 mg/dia), in-
munizacién de rutina (influenza y neumococo),
prevenir la ganancia excesiva de peso, ofrecer
apoyo psicolégico y evitar actividades fisicas
excesivas que desencadenen los sintomas.

La interrupcién del embarazo debe realizarse en
condiciones 6ptimas. En la planeacién deben
considerarse las complicaciones que puedan
ocurrir durante el parto, la cesarea y el puerperio.
Se recomienda la hospitalizacién antes de las 24
semanas de gestacion en caso de empeoramiento
de la capacidad funcional, que debera atenderse
en conjunto con el servicio de cardiologia. En
caso contrario, la paciente se hospitalizara a
partir de la semana 24 para vigilancia estrecha
hasta finalizar el embarazo, pues a partir de esta
edad gestacional ocurren cambios hemodina-
micos importantes. El drea de hospitalizacion
se relaciona con la capacidad funcional de la
paciente: NYHA clase I-1l vigilancia en la unidad
de cuidados intermedios y NYHA clase I1I-IV en
la unidad de cuidados intensivos.

La interrupcién del embarazo se realizara en un
centro especializado, con atencién de cuidados
de pacientes con hipertensién arterial pulmonar
severa, en la semana 34 del embarazo, antes
de ocurrir algtn deterioro clinico. Esta decision
representa un importante factor de adecuados
resultados perinatales. Debe realizarse un ana-
lisis de acuerdo con las caracteristicas clinicas
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de cada paciente, con la probabilidad de inte-
rrumpir el embarazo entre las semanas 34 y 37
en mujeres con hipertension arterial pulmonar
moderada, quienes permanecen estables o no
tuvieron elevacion de la presion pulmonar du-
rante el embarazo.5'32*

En pacientes hemodindmicamente estables
durante el embarazo y en quienes se planea
interrumpirlo después de las 34 semanas, sin
esperar su término, se recomienda el andlisis
cuantitativo de la madurez pulmonar fetal me-
diante ultrasonido, denominado quantusFLM™.
Este método predice la morbilidad respiratoria
neonatal con base en el analisis cuantitativo de la
textura pulmonar fetal, con una precision similar
a las pruebas que utilizan liquido amniético.?

Existe controversia en la via de nacimiento; sin
embargo, se requiere la interrupcién planeada,
con vigilancia hemodindmica invasiva y elec-
trocardiograma, con mantenimiento del gasto
cardiaco y las resistencias vasculares sistémicas,
ademads de vigilancia estrecha por un equipo mul-
tidisciplinario. El objetivo del tratamiento durante
el parto o la cesdrea consiste en evitar el aumento
del volumen sanguineo, la frecuencia cardiaca,
las resistencias vasculares, la presion intratoracica
y la presion arterial pulmonar.51516:30

Los beneficios del parto son: cambios menores
en el volumen sanguineo, menor hemorragia y
riesgo de infeccién. Entre sus desventajas se en-
cuentran: periodos de estrés y dolor, incremento
de la tensién arterial y frecuencia cardiaca, con
aumento secundario de la carga del ventricu-
lo derecho. Cuando la cesarea se realiza en
condiciones éptimas se evitan periodos prolon-
gados de estrés y dolor. Las series publicadas
por centros especializados en la atencién de
pacientes con hipertension arterial pulmonar
severa sugieren la interrupcién del embarazo
por via abdominal.?®
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El tipo de anestesia sugerida en estas pacientes
aln se discute. A pesar de optimizar los recursos
y planear el evento obstétrico, la cirugia repre-
senta un riesgo mayor para las pacientes con
hipertension arterial pulmonar. Las principales
implicaciones anestésicas durante el periodo
perinatal se relacionan con los cambios hemo-
dinamicos que aparecen durante el trabajo de
parto y el nacimiento. Los objetivos hemodi-
namicos incluyen evitar factores que influyen
negativamente en el sistema vascular pulmonar
y del ventriculo derecho como: reduccién de la
resistencia vascular pulmonar, mantenimiento
de la perfusién y funcién del ventriculo derecho.
No esta claro qué tipo de anestesia es preferible;
sin embargo, la epidural es mejor tolerada que
la general. Las desventajas de la anestesia gene-
ral son: cardiodepresién por agentes volatiles,
aumento de la resistencia vascular pulmonar
durante la intubacién, ventilacién con presién
positiva y mayor riesgo de hemorragia obstétri-
ca. La anestesia epidural combinada con bajas
dosis de anestesia espinal evita la vasodilatacion,
produce menos efectos cardiacos y de resisten-
cias pulmonares; las pacientes suelen seguir un
tratamiento oral, requerir la conversion temporal
por via intravenosa o necesitar tratamiento nebu-
lizador hasta que puedan tragar y absorber los
farmacos administrados por via oral. El estudio
de Bedard y su grupo sefal6 que la anestesia
general durante el parto cuadriplica el riesgo de
mortalidad respecto de la regional .32>2731

El estudio de Kiely y sus colaboradores, realizado
en pacientes con cesdrea con anestesia regional,
que permanecieron en vigilancia continua du-
rante la primera semana del puerperio, report6
1 fallecimiento al mes posparto, debido a la sus-
pension del tratamiento, y 90% siguieron vivas
después de 3.2 anos de seguimiento.!

En otro estudio, Bonnin y su grupo analizaron el
parto vaginal vs cesdrea y la anestesia regional
combinada (espinal-epidural) vs general en pa-
cientes con hipertension arterial pulmonar severa.

Los resultados reportaron 4 nacimientos por via
vaginal y anestesia regional (1 paciente falleci6 3
meses posparto, 1 empeord y 2 se mantuvieron
estables) y 4 nacimientos por cesarea con anestesia
general (1 paciente murié 3 semanas postcesarea,
1 empeord y 2 permanecieron estables). También
registraron 5 nacimientos por cesarea con dosis
baja de anestesia combinada, donde una paciente
falleci6 1 semana después del parto y 4 permane-
cieron estables. Ese estudio report6 una mortalidad
materna de 36%, aln con los esfuerzos novedosos
de tratamiento anestésico, incluida la cesarea
programada con anestesia combinada, como un
enfoque atractivo de tratamiento para pacientes
con hipertensién arterial pulmonar severa. De
acuerdo con este valor, las tasas de mortalidad
siguen siendo altas en estas pacientes.*?

En este grupo de pacientes se restringe la pro-
filaxis antibidtica para endocarditis infecciosa,
pero debe indicarse una cefalosporina de pri-
mera generacién para disminuir el riesgo de
infeccién del sitio quirdrgico.220

Las pacientes con hipertensién arterial pulmonar
no se encuentran exentas de complicaciones
obstétricas, por lo que el embarazo debe inte-
rrumpirse mediante cesdrea urgente en caso de
amenaza de muerte materna o fetal (baja reserva
fetal, prolapso del cordén umbilical, ruptura
uterina o afectacién materna-fetal que no repre-
senta una amenaza inminente para la vida, pero
al realizar la cesdrea se evita un mayor deterioro
de las condiciones de la madre y el feto, como
hemorragia previa al parto, riesgo de bienestar
fetal y preeclampsia-eclampsia severas).

Las nuevas opciones de tratamiento han mejora-
do el pronéstico de las pacientes con hipertension
arterial pulmonar severa; sin embargo, los cambios
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fisiolgicos durante el periparto son poco tolerados
en esta poblacion. Las pautas generales de vigi-
lancia durante el puerperio deben realizarse en
unidades de cuidados intensivos, con vigilancia
continua, pulsioximetria con aporte de oxigeno
cuando la SO, es menor de 90%, vigilancia de la
frecuencia cardiaca, prevencién del dolor y la an-
siedad, y administrar dosis oportunas de anestesia,
pues el puerperio mediato se ha reconocido como
el periodo mas vulnerable para mortalidad materna
en pacientes con hipertension arterial pulmonar.

Las pautas del tratamiento de pacientes con hiper-
tension arterial pulmonar severa sefialan el ingreso
durante el puerperio inmediato a unidades de
cuidados intensivos por espacio de una semana y
continuar la vigilancia en el area de cuidados de
puerperio regular, al menos durante una semana
mas, y realizar evaluaciones clinicas y ecocardio-
graficas frecuentes.?*

La prescripcién profilactica de anticoagulantes
posparto se inicia tan pronto como se considere
segura su aplicacién. Se recomienda heparina de
bajo peso molecular en pacientes con hipertension
arterial pulmonar idiopdtica y después de algiin
evento de tromboembolia pulmonar crénica.>#

Hasta el momento no existe consenso del método
anticonceptivo mas adecuado para pacientes con
hipertension pulmonar severa. Los métodos anti-
conceptivos de barrera, como Gnico protocolo, no
se recomiendan a pesar de su inocuidad, debido
a la frecuencia de falla (15-30%). Las progestinas
en monoterapia (acetato de medroxiprogesterona
y etonogestrel) son efectivas y seguras para la an-
ticoncepcion; sin embargo, requieren excelente
apego. El dispositivo intrauterino liberador de le-
vonorgestrel es eficaz, pero durante su aplicacion
puede desencadenar reflejos vasovagales, que son
mal tolerados por las pacientes con hipertensién ar-
terial pulmonar.?” El implante subdérmico liberador
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de etonogestrel es uno de los anticonceptivos mas
efectivos. Los estrogenos estan contraindicados
debido al incremento de enfermedad tromboem-
bolica.’*'>1® Se ha propuesto la combinaciéon de
métodos de barrera y anticonceptivos sin estré-
genos, pero su prescripcion es poco efectiva y se
asocia con mal apego y menores tasas de éxito.?

Los métodos quirdrgicos de anticoncepcion repre-
sentan una mortalidad de 6%, en caso de cirugfa
abierta, pero son una opcién mas segura que el
embarazo. Con las nuevas técnicas minimamente
invasivas (laparoscopia o histeroscopia) se expone
a la paciente a menores riesgos. Sin embargo, el
procedimiento realizado transcesdrea no expone
a la paciente a riesgos adicionales.*

Cualquier paciente con hipertensién pulmonar en
edad fértil debe informarse acerca del embarazo
y el pronéstico de vida. Este consejo se realizara
y repetird en forma sistematica, en cada consulta,
recalcando que la hipertension arterial pulmonar
es una contraindicacion del embarazo.>”?'

Los datos publicados hasta el momento de hi-
pertension pulmonar severa durante el embarazo
ofrecen informacién limitada, debido a la baja
incidencia y alta mortalidad. Al no contar con
evidencias clinicas mds solidas deben aceptarse
las propuestas por experiencias publicadas en
series de casos, pues las estrategias de tratamiento
son notablemente satisfactorias en cuanto a dis-
minucién de la mortalidad materna. Las pacientes
con hipertensiéon pulmonar en edad fértil deben
informarse acerca del embarazo y su pronéstico
de vida, y recalcar que la hipertensién pulmonar
es una contraindicacion del embarazo. Cuando la
paciente con hipertension arterial pulmonar severa
decide continuar con el embarazo, debe estable-
cerse el tratamiento multidisciplinario en centros
hospitalarios especializados en este padecimiento,
conocer las complicaciones en el embarazo y
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posparto. Los resultados de esta revisién deben
interpretarse como la mejor evidencia disponible
para el tratamiento y vigilancia de pacientes con
hipertension arterial pulmonar durante el emba-
razo, con la finalidad especifica de disminuir la
mortalidad materna.
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