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Hipertension Pulmonar Primaria. Presentacidén de un caso.
Primary pulmonary hipertension. A case report.
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RESUMEN

La Hipertension Pulmonar Primaria es la causa mas rara de Hipertension Pulmonar y su
origen no ha sido totalmente esclarecido aunque se invocan varias teorias. A pesar de los
avances cientificos y tecnoldgicos el diagnostico no invasivo es practicamente imposible,
pues la confirmacion se logra Unicamente con el cateterismo cardiaco; no obstante el
ecocardiograma aporta importante informacion util para el diagnéstico y la valoracion de la
respuesta al tratamiento. En este articulo mostramos el caso de un paciente masculino de
28 afios de edad con una Hipertension Pulmonar Primaria. Se muestra la imagen
ecocardiografica y se comenta el tema.
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INTRODUCCION

La Hipertension Pulmonar Primaria (HTP-P) es la causa mas rara de Hipertension Pulmonar
y su origen no ha sido totalmente esclarecido aunque se invocan varias teorias como
asociaciéon a procesos autoinmunes, sustancias toxicas y determinantes genéticos b 2.
Mclaughlin y colaboradores 2 plantean que es causada por una arteriopatia vascular
pulmonar que afecta predominantemente a los vasos arteriolares, pero su mecanismo no
esta aun bien definido.

En 1891, Romberg describié el hallazgo necropsico de un paciente con Hipertension
Pulmonar inexplicable y alrededor de 50 afios mas tarde se utilizd por primera vez el término
de Hipertension Pulmonar "Primaria” 4.

A pesar de los avances cientificos y tecnolégicos el diagndéstico no invasivo es
practicamente imposible, pues la confirmacion se logra Unicamente con el cateterismo
cardiaco % 5.

El ecocardiograma aporta importante informacion util para el diagnéstico y la valoracion de
la respuesta al tratamiento °.

CASO CLINICO

Se presenta un paciente blanco, masculino, de 28 afios de edad, de procedencia rural, con
antecedentes de aparente salud, que acudid a consulta porque desde hacia alrededor de
un aflo habia comenzado a presentar disnea a los grandes esfuerzos que aliviaba con el
reposo, pero desde hacia dos meses notaba que la disnea habia ido in crescendo,
instaurandose cada vez a menores esfuerzos y se acompafaba de tos seca.

Al examen fisico encontramos soplo sistélico 11/VI en foco pulmonar con aumento evidente
del segundo ruido, no habia edemas, pero se palpaba pequefia hepatomegalia dolorosa de
aproximadamente 2 cm. En el electrocardiograma constatamos signos de crecimiento
auricular derecho y sobrecarga sistolica de su ventriculo correspondiente. Se decidio



ingresar y se realizaron complementarios donde encontramos como positivo una
hemoglobina ligeramente elevada de 158 g/l, una radiografia de térax con cardiomegalia a
expensas de cavidades derechas, dilatacion de la pulmonar y sus ramas y aumento de la
transparencia pulmonar periférica.

El ecocardiograma se muestra en la figura donde se observa marcada dilatacion de las
cavidades derechas sin ninguna causa demostrable para ello.

Se diagnosticd Hipertension Pulmonar Primaria por exclusion y se impuso tratamiento
adecuado.

A los siete meses el paciente ingresa nuevamente, pero esta vez en un cuadro de
insuficiencia cardiorrespiratoria franca y fallece.

RESULTADO ANATOMOPATOLOGICO

Macro:

Cardiomegalia con hipertrofia y dilatacion del ventriculo derecho, ventriculo izquierdo
normal, arteria pulmonar dilatada, higado de éxtasis crénico, bazo y rifiones congestivos.
Micro:

Engrosamiento y fibrosis en tela de cebolla de la intima de las pequefias arterias con
engrosamiento de la media de las arteriolas, arteritis necrotizante y signos de necrosis
fibrinoide, ademas arteriopatia pulmonar plexégena.

DISCUSION

La HTP-P es una enfermedad poco frecuente y de causa desconocida. Su patogenia es
compleja, no obstante, se invocan factores como la vasoconstriccion, remodelacién de la
pared vascular, alteraciones iénicas, apoptosis y trombosis in situ %267,

Su incidencia actual en la poblacion general se estima entre 1y 2 casos por cada millén de
habitantes, es mas frecuente en mujeres y su distribucién segun el color de la piel es similar
7,8

Saenz et al 7 plantean que la mayor prevalencia se observa en la tercera y la cuarta década
de la vida, con una edad media al diagndéstico de 36 afios, aunque algunos casos pueden
florecer después de los 60 afos.

La enfermedad se produce por afeccion de los vasos pulmonares de pequefio calibre,
siendo la lesion plexiforme el hallazgo histopatoldgico tipico, aunque no es patognoménico
ni constante. En la practica clinica pudiera definirse como la presencia de presion en la
arteria pulmonar aumentada, con presion de enclavamiento pulmonar normal y ausencia de
causas secundarias .

En la mayoria de los casos el sintoma inicial es la disnea de esfuerzo de aparicion gradual,
gue no suele ser especifica, por lo que no es raro que el diagnostico de la HTP-P suela
retrasarse hasta dos afios desde el inicio de los sintomas. La angina y el sincope o
presincope, principalmente de ejercicio, aparecen cuando hay una limitacion mas intensa
del gasto cardiaco. Puede presentarse también astenia, cianosis, cansancio facil edemas
periféricos y fenbmeno de Raynaud , este ultimo habitualmente en mujeres. Los signos
fisicos mas significativos son el segundo ruido reforzado en el foco pulmonar, cuarto ruido
derecho, frémito, ondas "a" y "v" prominentes en el pulso venoso, ingurgitacion yugular o
simplemente aumento de la presién a ese nivel, soplo de Graham-Steell, insuficiencia
cardiaca derecha y galope derecho (tercer ruido) 2 4 ®,

Para llegar al diagndéstico de certeza el paciente debe someterse a un cateterismo cardiaco
con angiografia pulmonar, pues los examenes humorales, la radiografia de torax y las
pruebas funcionales respiratorias no son concluyentes, no obstante en la actualidad la
ecocardiografia es un complementario clave en el algoritmo diagndstico de los pacientes
con sospecha de HTP-P ° debido a que es un examen no invasivo con el que se pueden
determinar la presion de la arteria pulmonar y otros elementos imprescindibles para el
diagnostico y seguimiento adecuados de esta enfermedad.



La presion sistdlica de la arteria pulmonar por ecocardiografia doppler se puede calcular
mediante la determinacion del "jet" de regurgitacion tricuspidea y tiene una sensibilidad
elevadisima para el diagnéstico de HTP-P 9 11. 12,

Bossone et al ° realizaron un estudio en 51 pacientes con HTP-P conocida, entre 1992 y

1997, con el objetivo de definir las caracteristicas ecocardiogréficas de este patema y

encontraron que los signos mas frecuentes son:

1. Presion sistélica en el tronco de la arteria pulmonar elevada (Para Uner et al *? por
encima de 35 mmHg, pero Bossone et al ° encontraron que el 96% de sus casos
estudiados presentaban una presion mayor de 60 mmHg).

2. Dilatacion de auricula y ventriculo derechos con o sin hipertrofia.
3. Desplazamiento sistolico del septum interventricular.
4. Regurgitacion tricuspidea e insuficiencia pulmonar, ambas de grado moderado a severo.
5. Disminucion de la funcion sistdlica del ventriculo derecho.
Los parametros mas Utiles para definir el diagnéstico de HTP-P son 13:
o Tiempo de aceleracion pulmonar.
o Velocidad de regurgitacion tricuspidea.
o Curvas de flujo pulmonar y del tracto de salida del ventriculo derecho.
En nuestra experiencia el tiempo de aceleracion pulmonar es una de las determinaciones
mas valiosas. Para su medicion se utiliza el doppler pulsado y se coloca el volumen muestra
inmediatamente por debajo del plano valvular pulmonar. Los valores normales son
superiores a 100 milisegundos, entre 84 y 100 sugiere la presencia de un componente
venocapilar y cuando es inferior a 84, componente arteriolar.
En nuestro pais el valor mas aceptado para plantear el diagnéstico de HTP-P es por debajo
de 78 milisegundos.
La ecocardiografia no tiene solamente valor diagnéstico. La HTP-P produce alteraciones
estructurales y funcionales del corazon derecho que influyen el prondstico de la
enfermedad, por eso Raymond et al 1° realizaron un estudio en 81 pacientes para evaluar
el significado prondstico del ecocardiograma y demostraron que la presencia de derrame
pericardico, dilatacion de auricula derecha y desplazamiento del septum interventricular,
reflejan la severidad de la insuficiencia cardiaca derecha y son predictores de mal
prondstico en pacientes con HTP-P severa.
La biopsia pulmonar no se recomienda como un examen de rutina pues conlleva un riesgo
elevado sin que exista evidencia de que aporte informacién adicional, solo esta justificada
en situaciones especificas como por ejemplo el diagnéstico de una vasculitis activa 6 78,
Los pacientes con HTP-P habitualmente fallecen entre los 20 y 40 afios de edad.
La Hipertension Pulmonar Secundaria es mucho mas frecuente y puede presentarse en
pacientes con enfermedad cardiaca congénita o adquirida. Los casos con defecto de
septacién auriculo-ventricular, tronco comun o ventana aorto-pulmonar grandes, habitual-
mente no sobrepasan los 20 afos.
La HTP-P no tiene cura, sin embargo, existen medidas terapéuticas que alivian los
sintomas, retardan la progresion de la enfermedad y mejoran la calidad de vida.
Tratamiento médico 1346
Se debe limitar la actividad fisica y evitar aquellos farmacos que puedan agravar la HTP.
La sobrecarga hemodinamica del embarazo es muy mal tolerada por lo que se debe insistir
en las medidas anticonceptivas mas efectivas.
Los vasodilatadores son muy importantes en el tratamiento, no obstante, como la respuesta
individual a la vasodilatacion es impredecible, es obligado realizar una prueba (test agudo)
durante el cateterismo con agentes de corta duracion antes de iniciar el tratamiento a largo
plazo. Los farmacos mas frecuentemente usados son la nifedipina (30 — 240 mg/dia),
diltiazem oral (120 — 600 mg/dia y algunos autores recomiendan que hasta 900) y la
prostaciclina intravenosa (2 — 24 nanogramos/ kg/min).



Los anticélcicos solo estan formalmente recomendados para aquellos pacientes que
responden al test agudo, pues no se ha demostrado su utilidad en el resto de los pacientes.
El verapamilo no debe usarse debido a sus efectos inotropos negativos.

La prostaciclina es muy util en lols pacientes que no responden al test vasodilatador agudo,
pues mejora la hemodinamia y aumenta la tolerancia al ejercicio; pero tiene el inconveniente
gue debe ser utilizado en infusion continua debido a su vida media corta (3 —5 min) y a que
es inactivada por el pH acido del estbmago. Su administracion en pacientes ambulatorios
es mediante un sistema de bomba de perfusion conectada conectada a un cateter venoso
central permanente.

Los anticoagulantes estan indicados en todos los pacientes con HTP-P, especialmente en
aquellos que no responden al test vasodilatador agudo. Se prefiere la administracion oral
en dosis suficiente para mantener la razon internacional normalizada (INR) entre 1.5y 2.
Los diuréticos se deben reservar para cuando aparezcan signos de insuficiencia cardiaca
derecha y algunos autores plantean que los glucésidos digitalicos pudieran ser Gtiles en
pacientes que usan anticalcicos para contrarrestar el efecto inotropo negativo de estos
altimos.

Tratamiento quirurgico "8

El trasplante pulmonar uni o bilateral y el trasplante combinado corazén-pulmén estan
reservados para pacientes con clase funcional IlI-IV que no responden al tratamiento
meédico optimo.

La septostomia auricular (creacién de un shunt de derecha a izquierda) se ha realizado
hasta la fecha en pocos pacientes por lo que debe considerarse aun en fase de
investigacion.

ABSTRACT

Primary pulmonary hypertension is the less frequent pulmonary hypertension and its origen
has not been totally cleared although there are many theories, In spite of scientific and
technological advances the non invasive diagnosis is almost impossible because
confirmation is only obtained with cardiac catheterism; howere, the ultrasound cardiography
give useful information for the diagnosis and evaluation of the reponse to treatment, In this
paper a male patient case of 28 years old with primary pulmonary hypertension is presented.
The ultrasound cardiography image is presented and the topic commented.
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ANEXOS

Vista apical de 4 camaras donde se observa la gran dilatacion
de auricula y ventriculo derechos (VD ventriculo derecho, AD auricula derecha, VI
ventriculo izquierdo, Al auricula izquierda, V.TRIC valvula tricuspide)



