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RESUMEN:

Los avances tecnoldgicos para el diagnéstico de la hipertension pulmonar, la historia clinica y la
exploracion fisica ain se consideran fundamentales como método de escrutinio siempre y cuando se
dominen los aspectos tedricos, sus fundamentos y sus limitaciones. Con la identificacion de los factores
de riesgo, la exclusion de aquellas entidades que forman parte del diagnéstico diferencial, una adecuada
auscultacion y el analisis del conjunto de variables clinicas obtenidas, se provee de importantes pistas que
pudieran auxiliar en la deteccion lo mas oportunamente posible de la enfermedad o contribuir en el

seguimiento de estos pacientes.

Palabras clave: Hipertension pulmonar; exploracion fisica; insuficiencia cardiaca derecha; ventriculo
derecho

ABSTRACT:

The diagnosis of pulmonary hypertension, medical history and physical examination are still
considered fundamental as screening method provided the theoretical aspects, their foundations and their
limitations are mastered. With the identification of the risk factors, the exclusion of those entities that are
part of the differential diagnosis, an adequate auscultation and the analysis of the set of clinical variables
obtained, provides important clues that could assist in the detection as early as possible of the disease or

contribute to the follow-up of these patients.

Key words: Pulmonary hypertension; physical examination; right-sided heart failure; right ventricle
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Introduccion

La hipertension pulmonar es una condicion hemodinamica y fisiopatoldgica definida como un
incremento en la presion arterial pulmonar media por encima de 25 mmHg en reposo, medida
por cateterismo derecho, que puede ser encontrada en multiples condiciones clinicas.

La hipertension arterial pulmonar (HAP) describe a un grupo de enfermedades cuya
manifestacién clinica caracteristica es la hipertension pulmonar precapilar, debida a un
remodelamiento de la vasculatura pulmonar que ocasiona un incremento progresivo de la
resistencia vascular pulmonar y falla ventricular derecha. LA HAP es una enfermedad que tiene
mal prondstico.

La hipertension arterial pulmonar puede ser idiopatica, familiar o asociada a una serie de
condiciones o enfermedades, tales como enfermedades del tejido conectivo (ETC), cardiopatia
congenita (CC), infeccion por virus de inmunodeficiencia humana (VIH), esquistosomiasis 0
exposicion a toxinas o drogas como anorexigenos. Se estima una prevalencia mundial de 10 a 16
casos por millén de habitantes y una incidencia de 2 a 3,2 casos por millén de habitantes por afio.

La HAP es una enfermedad que ocasiona multiples hospitalizaciones, afecta de manera
predominante a personas jovenes y de sexo femenino.

La principal etiologia encontrada es la cardiopatia congénita. Se reconoce que existen una
serie de variables que indican un mayor riesgo en la poblacion con HAP, tales como la forma de
presentacion del incidente, la etiologia asociada a ETC, el deterioro de la FSVD, el tamafio de
auricula derecha, el gasto cardiaco disminuido y los péptidos natriuréticos elevados. Los
hallazgos del edema, que estaria relacionado con el deterioro de la FSVD.

En lo referente al tratamiento, existen limitaciones importantes en cuanto a la disponibilidad

de farmacos especificos para HAP.
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Capitulo 1. Planteamiento del Problema

UDABOL

1.1 Formulacién del Problema

La hipertension pulmonar (HP) no es considerada en si una enfermedad, sino un
sindrome en el cual la presién en la circulacion pulmonar se encuentra elevada. Con el
advenimiento de metodologia diagndstica sofisticada para la deteccion de la HP y debido a que
ésta representa un conjunto de patologias que requieren de mayor objetividad diagndstica, la
utilidad de la clinica pareciera desvanecer y perder importancia. La HP es relativamente
frecuente y se estima como el tercer sindrome cardiovascular mas comdn después de la
enfermedad coronaria y la hipertension arterial sistémica. La HP es comin puesto que puede

acompafiar a casi todas las enfermedades cardiacas y pulmonares.

1.2 Objetivos
1.2.1 Objetivo General

Hacer un estudio del manejo del tratamiento para hipertension pulmonar en paciente adultos

mediante busqueda de informaciones cientificas y actualizadas para formulacién del trabajo.

1.2.2 Objetivos Especificos

e Conocer las causas que desencadenan una hipertension pulmonar;
e Identificar la fisiopatologia de la hipertension pulmonar;

e Determinar los tratamientos que son actualizados y eficaces en los casos de hipertension
pulmonar.

1.3 Justificacién

Los principales problemas para el clinico interesado en la HP ha sido el retraso en el
diagnodstico ya iniciado el padecimiento. En la practica clinica, sin embargo, el diagnéstico
comienza con una historia clinica detallada y un examen fisico, el cual ademas de su utilidad en

el diagnostico también nos ayuda en determinar su estado dentro de la historia natural de la
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enfermedad. Todo lo anterior puede resultar ser demasiado complejo ya que ademas de realizar

UDABOL

un interrogatorio y examen fisico orientado hacia los factores de riesgo, también debera dirigirse
hacia aquellas patologias que forman parte del diagndstico diferencial y las comorbilidades que

pudieran oscurecer, cambiar la sintomatologia o los hallazgos fisicos.

Asignatura: Patologia Especial

Carrera; Medicina Pagina 6 de 34



Titulo: Conocimiento de las formas més eficaces del tratamiento para Hipertensién Pulmonar
Autor/es: Alain Snaider Garnica Santos, Daniela Marca Tinta, Dulce Maria Paz Ibafiez,
Juliana Gomes Soares, Maria Alejandra Paredes Paz, Rodrigo Rolando Mamani Ayarachi,
Vinicius Augusto Neres Silva.

Capitulo 2. Marco Teoérico

2.1 Desarrollo del marco teorico
2.1.1 Definicidn y clasificacion

La circulacion pulmonar normal es un circuito aislado de alto flujo y baja presion,
resultado final de un proceso de evolucion de los mamiferos dirigido a optimizar el intercambio
gaseoso. Esta evolucion se ha acompafiado de una remodelacién progresiva del ventriculo
derecho, transformandolo en un generador de flujo, de paredes finas, incapaz de soportar bruscos
incrementos de la poscarga.

La presion arterial pulmonar media (PAPm) normal, en reposo, es de 13 mmHg (entre 8 y
20), independientemente del sexo y de la edad. La resistencia vascular pulmonar (RVP) normal
es 55 dynas-s-cm (entre 12 y 100) y su correlacion en unidades Wood se infiere a partir de la
equivalencia una unidad Wood = 80 dynas-s-cm.

Se define hipertension arterial pulmonar (HP) como aquella condicion hemodinamica
y fisiopatoldgica caracterizada por un aumento de PAPmM3 25 mmHgen reposo, estimada
mediante el cateterismo cardiaco derecho (CCD)

Existe una clasificacion hemodinamica y otra clinica de la HP, ambas recientemente
corregidas en el 5° Simposio Mundial de Hipertension Pulmonar, celebrado en Niza, Francia, en
febrero de 2013. La clasificacion hemodinamica (tabla 1) esta basada exclusivamente en la
informacion obtenida directamente del CCD (flujo pulmonar, presion capilar pulmonar y RVP) e
identifica tres grupos, HP precapilar, HP poscapilar e HP combinada (pre y pos).

Aporta informacién conceptual y es de gran utilidad para dilucidar el o los

mecanismos fisiopatoldgicos involucrados en la HP estudiada.
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Tabla 1. Clasificacion hemodindmica de la HP*

HP precapilar PAPm 225 mmHg G1: HP
Pep €15 mmHg G3: HP por enfermedad pulmonar
GCNoDF G4: HP tromboemhélica cronica
RVP > 3 uW G5: HP por mecanismo no eclarado
HP poscapilar aislada PAPm 225 mmHg (G2: debido a cardiopatia izquierda

Pcp > 156 mmHg

GCNoD'

GDP < 7 mmlg
HP pos-pre capilar combinada Pcp > 15 mmHg

GDP 2 7TmmHg

RVP > 3uW

* Clasificacién y definicidn de Niza (en negrita se degtacan los cambios respecto a Dana Point).

T En los cortecireuitos aistémico-pulmonares, anemia, hipertireldiamao, pueden poseer GC alta®),

GC: gasto cardiaco; PAP: prasidn arterial pulmenar; HP: hipertensidn arterial pulme nar; Pep: presién enclavamiente pulmonar;
GDP: gradiente diastélico pulme nar (PAP diastdlica-Pep); RVP: resistencia vaseular pulmonar,

La clasificacion clinica de la HP ha evolucionado en forma paralela al conocimiento
patologico de las enfermedades que subyacen a este sindrome. Fue propuesta por primera vez en
el afio 1973 por la Oganizacion Mundial de la Salud en Ginebra (Suiza) y revisada
sucesivamente en Evian (Francia) en 1998 y Venecia (Italia) en el afio 2003. En Dana Point 2008
(California, Estados Unidos) la clasificacion clinica se consolidé con algunos cambios,
identificandose cinco grupos de HP con diferente mecanismo patogénico, evolucion
y tratamiento:

El grupo 1 es una entidad poco frecuente con una prevalencia de 15 personas por
millon de habitantes; esta HP puede ser idiopatica, heredable, asociada a medicamentos o toxinas
y a situaciones clinicas diversas, por ejemplo: conectivopatias, hipertension portal, cardiopatias
congénitas (CC) e infeccidn por VIH, entre otras.

El grupo 2 es la HP asociada al paciente con cardiopatia o valvulopatia izquierda.
Cerca de un 40% de los pacientes con enfermedad del lado izquierdo del corazén presentan HP y

constituyen su causa mas frecuente (50%); esta HP es un marcador prondstico y tiene
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importantes implicancias terapéuticas.

El grupo 3 es la HP vinculada a la enfermedad pulmonar obstructiva cronica
(EPOC), de la cual es una complicacion frecuente que afecta su prondstico.

El grupo 4 de HP es la enfermedad tromboembdlica cronica que representa entre
5% a 10% de los casos.

El grupo 5 es un grupo heterogéneo de causa no aclarada y mecanismos
desconocidos.

En Niza 2013 se hicieron algunas modificaciones en los cinco grupos mencionados que
se expresan en la tabla 2.

Prevalencia y clasificacion de las cardiopatias congénitas con HP

Se estima que de 4% a 15% de las CC desarrollaran HP y de 1% a 6% evolucionaran a
sindrome de Eisenmenger. La presencia de HP tiene un impacto adverso en la calidad de vida y
en la evolucion de las CC.

En el Registro Nacional francés de HP, las CC asociadas a HP ocupan el segundo lugar
en frecuencia, luego de la HP asociada a conectivopatias. Clasicamente todas las CC son
consideradas causa de HP, algunas producen hipertension pulmonar venosa, otras producen
hipertension arterial pulmonar y existe un grupo que producen HP no clasificable. Todas estan
representadas en la clasificacion clinica general de la HP de Niza 2013, y pertenecen
respectivamente a los grupos 1, 2 y 5.

Las CC  productoras de HP  son los  cortocircuitos izquierda-
derecha pre y postricuspideos asi como las anastomosis confeccionadas quirdrgicamente
(cirugias paliativas) que exponen a la vasculatura pulmonar a hiperflujo e hipertension. Las CC
productoras de hipertension venosa pulmonar son las obstrucciones al tracto de salida o entrada
al ventriculo izquierdo y las miocardiopatias congénitas. En el grupo 5 se incluyen: la
HP segmentaria, la transposicion de los grandes vasos y aquellos pacientes con HP luego de la

confeccion de una circulacion de Fontan por ventriculo Unico.
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Existe una subclasificacion fisiopatologicay anatémica descriptiva de las CC que

considera el tipo y las dimensiones del defecto, la direccion del cortocircuito, la presencia de

anormalidades cardiacas u extracardiacas asociadas y el estado de reparacion (tabla 3).

Tabla 3. lasificacion anatdmica y fisiopatoldgica de
los cortocircuitos sistémicos-pulmonares congénitos
asociados a HP {tomado de referencia'*™)

. Tipo
» Cortocircuitos simples pretricuspideos
— Comunicacion intersuricular (CIA): ostium se-
cundum

— Retorno venoso anomasalo no obstruido parcial o
total

- Cortocircuito simple postricuspideo
— Comunicacion interventriculsr (CIV)
— Ductus arterioso permeable (DAP)

- Cortocircuitos mixtos

— Describir la combinacion ¥y definir el defecto
predominante

- Enfermedsd cardiaca congénita compleja
— Defecto septal auriculoventricular completo
— Tronco arterioso

— FiEiologia de ventriculo inico con flujo sangui-
neo pulmonar no obstruido

— Transposicion de los grandes vesos con CIV (sin
estenasis pulmonsar! y/o DAP

— Otros

2. Dimension (especificar en cada defecto si existe mas
de una enfermedad cardiaca congeénita)

- Hemodinamica {especificar Qp/Qs): restrictiva

- Anatomica:
— pegquens-moderads (CIA < 2 cm)
— grande (CIA =22 cm)

3.Direccion d el cortocircuito

«» Predominantemente sistémico-pulmonar

» Predominantemente pulmonar-estado de
reparacion

- Bidireccionsal

4. Anomaliascardiacas y no cardiacas asociadas

5.Estado dereparacion

- No operado

- Psalisdo (especificar tipo de cirugis y edad en el
momento de la misma)

- Reparadoiespecificar tipo de cirugia ¥ edad en el
momento de la misma)
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Se ha propuesto también otra clasificacion clinica y fisiopatoldgica que incluye todo el

espectro de CC con HP (tabla 4).

La utilidad de estas clasificaciones es permitir una detallada descripcion de cada
condicion particular, definiendo el mecanismo fisiopatolégico involucrado. Sin embargo, para el
uso préctico clinico, cuatro fenotipos diferentes han sido establecidos en las CC con HP. Estos
difieren en el manejo, prondstico y respuesta al tratamiento, por lo que esta clasificacion es de
gran utilidad (tabla 5).

Tabla 5. Clasificacidon clinica

1. Sindrome de Eisenmenger. Incluye todos los defectos intra y extracardiacos que comienzan comoun cortocir-
cuito sistémico-pulmonar y que evolucionan con elevacion de las RVP einversion del flyo (pulmonar-sistémico),
cianosis, eritrocitsis y afectacién multiorgénica.

2. Cortocircuitos izquierda-derecha.

« Corregibles

« No corregibles

Incluye defectos moderados y grandes. RVP moderadamente elevadas, el cortocircuito de izquierdsa a derecha es

prevalente atn y no existe cianosis.

3. HAP con cardiopatia congénita coincidente.

Marcada elevacion de la RVP en presencia de pequefio defecto cardiaco, la cusl, por si misma, no aleanza para el

desarrollo de las RVP elevadas. El cuadro clinico es muy similar a la HAP-I. Cerrar el defecto esté contraindicado.

4. HAP poscirugia

La cardiopatis congénita es reparads, pero la HAP persiste inmediatamente o se desarrolla/recurre meses o sfos

después en ausencia de lesiones hemodinémicamente significativas posoperatoriss. El fenotipo clinico es

tabitualmente agresive.

RVP: resistencia vaseular pulmoenar; HAP: hipertensién arterial pulmenar; HAP.IL: hipertensidn arterial pulmonar idicpatica. {To-
mado de referencia *%)

Anatomia de las cardiopatias congénitas asociadas a hipertension arterial pulmonar
La comunicacion interventricular (CIV) es la CC que mas frecuentemente causa HP. EXxisten
multiples tipos de CIV dependiendo de su ubicacion, aunque es habitual la coexistencia de mas
de un defecto en el septum interventricular.

La CIV vinculada al tracto de entrada forma parte de los defectos del
canal auriculoventricular (AV) y frecuentemente se asocia al sindrome de Down. Esta variante es
la causa mas frecuente de HP (40% de los pacientes con esta variante de CIV desarrollan HP). El
tamafo de la CIV es estimado como la relacion de diametros entre la CIV y el anillo adrtico, los
defectos con diametros menores o iguales a 25% del anillo aértico son definidos como pequefios

o restrictivos. Esto limita el cortocircuito y en este escenario es menos probable el desarrollo de
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HP. Los defectos con diametros mayores a 75% del anillo aértico son definidos como grandes y

la probabilidad del desarrollo de HP aumenta significativamente.

Las comunicaciones interauriculares inducen HP menos frecuentemente. Se describen
cinco subtipos de CIA, las mas frecuentes son: secundum (75%), primum (15%) y seno venoso
superior (5%-10%). Mucho menos frecuentes son el seno coronario destechado y la CIA tipo
seno venoso inferior.

El retorno venoso pulmonar anémalo (RVPA) parcial funciona como un cortocircuito de
baja presion, pretricuspideo, que genera una sobrecarga de volumen al ventriculo derecho y a la
circulacion pulmonar de manera similar al comportamiento de una CIA. Estudios en autopsias
demuestran que el RVPA parcial es una entidad poco frecuente, con multiples variaciones
topograficas y con una incidencia de 0,6% a 0,8% que aumenta en los pacientes con sindrome
de Turner. Ademas de una fuerte asociacion con la CIA tipo seno venoso superior, puede
presentarse en un 5% a 10% de las CIA de tipo ostium secundum. Si bien existen maltiples
reportes de casos de HP vinculados a RVPA en ausencia de otra CC, no existe una estimacion de
la relacion entre HP y RVPA aislado.

El ductus arterioso permeable (DAP) representa un 5% a 10% de las CC y es un
cortocircuito postricuspideo que puede determinar el desarrollo de HP dependiendo del tamafio y
entidad del defecto. En algunas series este cortocircuito representa el 20% de las CC que
desarrollan HP.

La ventana aortopulmonares una rara CC, similar al DAP, habitualmente la
comunicacion es amplia, sin restriccién, por lo que evoluciona a sindrome de Eisenmenger si no
se repara quirirgicamente en etapas tempranas.

El truncus arteriosus es una CC poco frecuente caracterizada por un Unico vaso
emergente del corazdn, desde donde nacen en su porcion ascendente las arterias pulmonares y las
arterias coronarias. La CIV esta presente en forma universal. Esta CC, si no es reparada
tempranamente, evoluciona a sindrome de Eisenmenger. En pacientes adultos previamente
operados de esta cardiopatia, puede existir un cortocircuito residual que sea determinante en el

desarrollo de HP.
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El ventriculo derecho con doble salida y la CIV subadrtica o subpulmonar sin obstruccién

al flujo pulmonar son las CC que mas frecuentemente se asocian a HP.

Las anastomosis 0 cortocircuitos quirdrgicos son tratamientos paliativos que se
desarrollaron con el objetivo de incrementar el flujo en el circuito pulmonar en aquellas CC en
las que la perfusion pulmonar estaba impedida. En las décadas de 1960 y 1970, la experiencia
quirargica en defectos cardiacos congénitos crecid y se descubrié que estas anastomosis
quirargicas, de alto flujo y presién, cominmente desencadenaban HP. Tres fueron las
anastomosis quirdrgicas desarrolladas: Blalock Taussig y sus
modificaciones, Pott y Cooley Waterston. Estas dos ultimas se asocian a mayor propension para
el desarrollo de HP y por esta razon fueron abandonadas.

2.1.2 Fisiopatologia de la hipertension arterial pulmonar asociada a las cardiopatias
congeénitas

El desarrollo de cambios en las arterias pulmonares originados por el aumento mantenido
del flujo y la presion en el circuito pulmonar es un proceso dindmico y multifactorial, con
progresiva disfuncién endotelial que determina vasoconstriccion y remodelacion del lecho
vascular pulmonar. Los cambios tempranos en el arbol vascular pulmonar son totalmente
reversibles si la cardiopatia subyacente es corregida en tiempo y forma adecuada. Si, en cambio,
la cirugia correctiva se efectla mas tardiamente, luego del segundo afio de vida la presion
pulmonar podria disminuir sin alcanzar los valores normales. La correccion de la CC, una vez
establecida la HP, puede acelerar la progresion de la enfermedad y desencadenar una falla
ventricular derecha, sugiriendo que existe un punto de “no retorno”, lo que tiene implicancias
clinicas y terapéuticas de relevancia.

Los cortocircuitos pretricuspideos y su consiguiente sobrecarga de volumen en la
circulacion pulmonar, asi como los cortocircuitos postricuspideos con sobrecarga de presion y
volumen, generan shear stress anormal, aumento de la tensién circunferencial vascular y
disfuncién endotelial. Esto determina wuna alteracion en la expresion de los
mediadores vasoactivos, tales como endotelina 1, prostaciclinas, tromboxanos y 6xido nitrico,

que resultan en vasoconstriccion, trombosis, apoptosis e inflamacion. Por otra parte, la expresion
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aberrante de los factores de crecimiento de células endoteliales y fibroblastos desencadenan la

remodelacion vascular con hipertrofia del musculo liso, aumento de la matrix y fibrosis.

Todos estos cambios determinan el aumento de la RVP y de la presion desarrollada por el
ventriculo derecho, que luego de alcanzada la presion sistolica sistémica determinan una
inversion del flujo (derecha-izquierda) a través del defecto cardiaco conformando una fisiologia
de Eisenmenger. El incremento de la presion pulmonar en los pacientes con HP vinculada a CC
se desarrolla tempranamente durante la infancia, a diferencia de lo que ocurre con otras causas de
HP, y esto le ofrece ventajas prondsticas a este grupo de pacientes portadores de CC. De todas
maneras existen diferencias marcadas entre las diferentes CC. Existe mayor tendencia al
desarrollo de HP en los defectos con sobrecarga de presion y volumen respecto a aquellos con
solo sobrecarga de volumen.

También existen diferencias en cuanto a la premura y propension para el desarrollo
de vasculopatia en el grupo con sobrecarga de volumen y presién, por ejemplo las cardiopatias
complejas, como el truncus arterioso o la transposicion de los grandes vasos desarrollan mas
frecuentemente y en mayor proporcion HP respecto a cardiopatias simples como DAP o CIV.

En un pequefio subgrupo de pacientes con un minimo cortocircuito de izquierda a derecha
se puede desarrollar una enfermedad vascular pulmonar severa fuera de proporcion respecto al
tamafo del defecto, lo cual se explica por la existencia de una predisposicion adicional
(genética), que sumada al cortocircuito desencadenan HP.

Con respecto a las diferencias pronosticas de la enfermedad vascular pulmonar
secundaria a las CC, se especula que tendria que ver con que en etapas tempranas de la vida el
ventriculo derecho se adapta y remodela mejor para hacer frente a las altas presiones
pulmonares, como lo hacia en la etapa fetal; de hecho, existen muchas similitudes entre el
corazén en un sindrome de Eisenmenger y el corazdn con circulacion fetal. La inversidn del flujo
(derecha a izquierda) en el cortocircuito descomprime la hipertension de las cavidades derechas
y preserva la funcion del ventriculo derecho, teniendo como consecuencia el desarrollo de

cianosis y otras complicaciones propias del sindrome de Eisenmenger.

2.1.3 Sindrome de Eisenmenger
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El sindrome de Eisenmenger (SE) es un desorden multisistémico, resultante del

desarrollo de HPsevera y mantenidaen una CC. Fue detallado por primera vez
por Victor Eisenmenger en 1897 para describir a un paciente con disnea desde la infancia, que
muere por una hemoptisis masiva, y que en la autopsia se identifica un gran defecto septal y
una vasculatura pulmonar anormal. En 1958, el Dr. Paul Wood acufia el término de sindrome
de Eisenmenger para caracterizar a aquellos pacientes con HP, alta RVP y grandes
defectos septales. Posteriormente, multiples estudios permitieron expandirlo a otras CC. La
fisiopatologia de este sindrome implica el aumento progresivo de la RVP e irreversibilidad de la
misma, alcanzando un punto en que la presién pulmonar excede a la presion sistémica y el flujo

se invierte a través del defecto congenito, pasando a ser de derecha a izquierda (figura 1).
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Figura 1. Esquematizacidn de la fisiopatologia del sindro-
mede Eisenmenger. RVP: resistencia vascularpulmonar

La hipoxemia cronica y las cianosis caracteristicas de este sindrome generan numerosas
consecuencias: policitemia, hiperviscosidad, trombosis, gota y dolores 6seos. Asimismo, este
grupo de pacientes presenta complicaciones graves, cardiacas Y extracardiacas. Las
complicaciones cardiacas incluyen: insuficiencia cardiaca, muerte subita, arritmias y endocarditis

infecciosa.
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Las complicaciones extracardiacas son: accidente cerebrovascular, absceso

cerebral, tromboembolismo pulmonar y hemoptisis. Las causas de muerte en estos pacientes, de
acuerdo a una serie analizada de 188 casos durante 31 afios, fueron: muerte subita 30%,
falla cardiaca 23% y hemoptisis masiva 11%.

2.1.4 Criterios de operabilidad

Un porcentaje de pacientes con CC, y en especial con cortocircuitos de izquierda a
derecha, no son detectados hasta la vida adulta y son diagnosticados tardiamente, una vez que la
lesion vascular pulmonar se ha desarrollado. Ademas, en los paises en vias de desarrollo existe
falta de oportunidad para la reparacion quirurgica temprana del defecto en una proporcion
importante, todo lo cual determina que la presencia de una CC con HP no sea un hecho
infrecuente. La reparacion quirdrgica en el grupo de pacientes con resistencias pulmonares altas
e HP establecida es riesgosa en un doble aspecto.

Por un lado, la mortalidad perioperatoria es alta, y en especial la “crisis de HP”, que
aungue en las ultimas décadas se han desarrollado estrategias de tratamiento basadas en el uso de
oxido nitrico con buenos resultados, permanece como un problema primordial. Por otro lado,
superada la etapa aguda, si las RVP permanecen altas luego de la cirugia y la HP persiste,
aungue el cortocircuito esté cerrado, el pronéstico es pobre y similar al de la HP idiopéatica. Méas
aun, la sobrevida de este grupo de pacientes (cortocircuito cerrado y evolucién rapida a la falla
del ventriculo derecho) es menor que la de los pacientes con cortocircuito abierto y SE. Todo lo
cual magnifica la importancia y trascendencia de la decision de operar en este grupo de
pacientes.

Mdltiples criterios han sido utilizados para definir la operabilidad de un paciente portador
de CC con HP, entre ellos el examen fisico, los signos de falla cardiaca, la saturacién de oxigeno,
los datos ecocardiograficos y radiologicos acerca del hiperflujo pulmonar. Sin embargo,
el gold standard actual, para definir la operabilidad o la probable evolucién posquirdrgica, son
las medidas obtenidas por cateterismo cardiaco de los pardmetros hemodinamicos basales y
con test de vasorreactividad pulmonar, especificamente interesan las RVP y el indice de

resistencias pulmonares/resistencias sistémicas (RP/RS).
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Basado en la opinién de expertos y en la experiencia de centros de excelencia, se

determind entonces que:

Una RVP basal indexada menor de 6 unidades Woods/m?, asociada a un indice de
RP/RS menor de 0,3, sin necesidad de realizar un test de vasorreactividad, es indicativo de un
buen prondstico luego de la cirugia.

El uso de untest de vasorreactividad, utilizando oxigeno/6xido nitrico esté
indicado cuando la RVP indexada esta entre 6 y 9 unidades Woods/m? y el indice de RP/RS es
entre 0,3y 0,5.

Si bien no existe un consenso absoluto, se considerard como criterios a favor de la
buena evolucion posquirdrgica una disminucién de 20% de las RVP indexadas y del indice de
RP/RS, asi como valores finales de RVP indexada menores de 6 unidades Wood/m2 y relacion
de la RP/RS final menor de 0,3.

Recientemente ha sido publicado en el 5° Simposio Mundial de HP una modificacion y

simplificacion de los valores mencionados arriba que se muestran en la tabla 6.

Tabla 6. Criterios de cierre de cortocircuitos cardlacos en pacientes con HAP asociada a cardiopatlias
congénitas*

RUVP &2 4. Waod/ m? RUVP: w. Waed Comegible *

<4 <23 Si

=8 =48 No

4-8 23-48 Decision individualizada en centros terciarios

*Criterie: el impacto a large plazo del cierre de defectos en pacientes con HAPy RVP sumentadas esen gran medida desconocida.
Existe falta de datos en esta drea controyersial y debe actuarse con cautela,

+: corregible con cirugia o con un procadimiento intravaseular.

RVP: resistencia vaseular pulmaonar; RVP |: resistencla vascular pulmenar indexada,

Queda también de manifiesto que son necesarias herramientas mas precisas y
menos invasivas para la toma de decisiones de operabilidad en el grupo de pacientes limite de
acuerdo al perfil hemodinamico. La biopsia de pulmon es (til, invasiva y, en definitiva muy poco
practica para el uso clinico en la toma de decisiones de operabilidad. Se ha postulado
recientemente que las células endoteliales circulantes (CEC), ya reconocidas como un marcador

no invasivo de disfuncién, remodelacién y dafio vascular, podrian ser un biomarcador util en la

Asignatura: Patologia Especial

Carrera; Medicina Pagina 18 de 34



http://www.scielo.edu.uy/scielo.php?script=sci_arttext&pid=S1688-04202014000300023#tab_6

Titulo: Conocimiento de las formas més eficaces del tratamiento para Hipertensién Pulmonar
Autor/es: Alain Snaider Garnica Santos, Daniela Marca Tinta, Dulce Maria Paz Ibafiez,
Juliana Gomes Soares, Maria Alejandra Paredes Paz, Rodrigo Rolando Mamani Ayarachi,
Vinicius Augusto Neres Silva.

identificacion de pacientes con alto riesgo de desarrollar HP irreversible luego de la reparacion

del defecto congénito.

2.1.5 Tratamiento: medidas generales

Debido a la complejidad de la condiciébn de estos pacientes, alta mortalidad,
baja prevalencia y multiples opciones de tratamiento, se recomienda que sean tratados en centros
de referencia. Las medidas generales incluyen mantener una actividad fisica moderada, evitando
los ejercicios extenuantes y la deshidratacion. EI embarazo esta contraindicado por el alto riesgo
de muerte materno-fetal y debe realizarse profilaxis de endocarditis infecciosa. Los pacientes con
SE son especialmente susceptibles a la anestesia general y a la cirugia.

El oxigeno suplementario domiciliario esta indicado si mejora la saturacion
significativamente y puede mejorar los sintomas, pero no la sobrevida. Existe un riesgo
aumentado de trombosis de las arterias pulmonares asi como de hemoptisis, por lo que los
anticoagulantes estan indicados exclusivamente cuando se demuestra trombosis pulmonar en
ausencia de hemoptisis o si esta es leve. La hemoptisis relevante debe ser evaluada en el sentido
de considerar la embolizacion selectiva de arterias bronquiales. La flebotomia debe ser evitada,

excepto como tratamiento de la hiperviscosidad cuando el hematocrito supera el 65%.

2.1.5.1 Tratamiento especifico de la HP

BREATHE (Bosentan Randomised Trial of Endothelin Antagonist-5) y su extension a
largo plazo son estudios multicéntricos, doble ciegos, randomizados y controlados con placebo,
que demuestran el beneficio del uso de bosentan en los pacientes con SE, en términos de mejoria
de la calidad de vida, capacidad de ejercicio, valores hemodindmicosy clase funcional,
comparado con placebo, independientemente de la topografia del defecto septal (CIA y CIV).

Por otra parte, en ambos estudios no se evidencié una disminucién de la saturacion

arterial de oxigeno, demostrando ausencia de efectos negativos sobre el cortocircuito.
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Un metadnalisis, que incluyo a 410 pacientes, reafirmo la mejoria clinica y hemodinamica

con el uso de bosentan, observandose un aumento significativo de las enzimas hepéticas, aunque
no se demostraron efectos colaterales severos.

Existe un déficit de estudios clinicos, randomizados y controlados para el uso de otras
terapias especificas de la HP; los datos disponibles de estudios pequefios sefialan el beneficio del
uso prolongado de epoprostenol, demostrando mejoria en la calidad de vida, clase funcional y
parametros hemodinamicos.

El tratamiento con sildenafil mejora la capacidad de ejercicio, el escore de disnea, la clase
funcional, la calidad de vida y los parametros hemodindmicos de los pacientes con HP asociada a
CCyenel SE.

La terapia combinada de drogas especificas es atractiva, sin embargo los resultados de los
estudios en este sentido son contradictorios. Algunos trabajos confirman el beneficio sinérgico
del uso de bosentan y sildenafil, asi como otros no demuestran beneficio adicional. Como
concepto general debe considerarse que las terapias especificas mejoran la evolucion de los
pacientes con HP asociada a CC y al SE.

La utilidad de las terapias especificas en la estrategia treat to close, para reducir la RVP y
llegar a la operabilidad en pacientes con HP asociada a CC, ha sido aceptada e incluida en las
guias de Grown Up con una débil recomendacién 11B nivel de evidencia C. Esto incluye la CIA o
CIV con QP/QS >1,5, PVR menor o igual a 5 unidades Wood y PAP-PVR menor a los dos
tercios de los valores sistémicos, en condiciones basales o luego de un test vasodilatador.

El trasplante corazon-pulmén es una opcion potencial de tratamiento en este grupo de
pacientes, pero esta limitado por la escasez y falta de especificidad de 6rganos donantes.

En la figura 2 se esquematiza en forma global el tratamiento de los pacientes con HP

asociada a CC y al SE.
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Medidas generales y
terapia de soporte

Figura 2 Algoritmo de tratamiento de la HP vinculada a cardiopatias congénitas y sindrome de Eisenmenger.

(1) Debido a la compejidad de la condicidn y las miltiples opciones de tratamiento serecomienda referir a centro derefe-
rencia. (2) Para pacientes que permanecen estables por prolongados periodos de tiempo, la relacién eficacia/seguridad
para las diferentes terapias especificas no es clara. (3) El uso de bosentén tiene mayor peso de evidencia.

ERA: antagonista del receptor de endotelina, bosentén; I de PDE-3: inhibidores de la fosfodiesterasa tipo 3.
Reproducido con variaciones de Galie N, Manes A, Palazzini M, et al. Management of pulmonary arterial hypertension
associated whith congenital systemic to pulmonary shunt and Eisenmenger syndrome. Drug 2008; 68:1062.
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Capitulo 3. Metodologia
3.1 Tipo de Investigacion

El estudio fue realizado de forma explicativa e investigativa y acerca del tema con ayuda de
los medios de comunicacion y complementando los conocimientos a través de informaciones

obtenidos en diferentes articulos.

3.2 Poblacién y muestra

Estudiamos el tema a nivel general, con datos obtenidos de los diferentes centros

comunicacionales referente hipertension pulmonar.

3.3 Material y Métodos

Para el desarrollo de la informacion se utilizé libros relacionados con el tema, como también
articulos recientes novedosos que hablan acerca de los tipos de tratamiento para hipertension

pulmonar también se hizo uso de una maquina con servicio de internet.

3.4 Cronograma de Actividades

Analisis de Recursos _

Investigacion del tema

Desarrollo del tema

Analisis de resultados

Conclusiones.

Observaciones
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Capitulo 4. Resultados y Discusién

La HP crdnica abarca un grupo de varias entidades clinicas, en las que la remodelacion
obstructiva y la pérdida del lecho vascular pulmonar son responsables del aumento de PAPm y
de la RVP, produciendo con el tiempo insuficiencia cardiaca derecha progresiva, deterioro
funcional y una muerte prematura.

Antes la HP se dividia en categorias primarias y secundarias. La HP primaria, hoy conocida
como hipertension arterial pulmonar (HAP), describia una vasculopatia hipertensiva idiopatica,
que afectaba exclusivamente la circulacién pulmonar, mientras que la HP secundaria se asociaba
con un proceso producido por una enfermedad subyacente. El diagndstico de HAP era de
exclusion, después de descartar todas las causas de HP.

La reciente identificacion de un gen responsable de las formas hereditarias de esta
enfermedad, junto con el desarrollo de tratamientos médicos especificos y el refinamiento de las
técnicas quirdrgicas, ha llevado a una clasificacion revisada de HP. La clasificacion previa de la
HP de la OMS fue mejorada con la intension de ver reflejadas las vias genéticas, fisiopatologicas
y los algoritmos de tratamiento. La HP aun se clasifica en cinco categorias diferentes, de las
cuales la HAP (antes denominada HP precapilar en referencia a la ubicacion del origen
patologico en el sistema arterial pulmonar) esta entre estos cinco grupos (grupo 1 de la OMS) y
que, ademas incluye a la HAP hereditaria, la inducida por drogas, VIH, hipertension portal, entre
otras causas como son aquellos respondedores a bloqueadores de los canales del calcio,
enfermedad venooclusiva pulmonar y la hemangiomatosis capilar pulmonar. Los otros cuatro
grupos son: HP causada por enfermedad cardiaca izquierda, incluidas las cardiopatias congénitas
(grupo 2 de la OMS; a veces denominada HP «poscapilar» o hipertensién venosa pulmonar); HP
debida a enfermedad pulmonar o hipoxemia (grupo 3 de la OMS); HP secundaria a enfermedad
tromboembdlica cronica (grupo 4 de la OMS) y diversas entidades de HP con mecanismos
fisiopatoldgicos poco claros o multifactoriales (grupo 5 de la OMS).

El diagnostico inadecuado, incompleto y tardio de HP no es infrecuente y se informa hasta en
el 85% de los pacientes con factores de riesgo y con un retraso diagnéstico de 1 a 2 afios en

promedio desde la aparicidn de los primeros sintomas. En la TEP crdnica se describen periodos
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mucho mayores para manifestar algin sintoma, periodo conocido como de «luna de

miel».2* Especificamente, los pacientes son evaluados en la bisqueda de cualquier antecedente
familiar de HAP o una historia o evidencia de enfermedad cardiaca congénita, enfermedades
autoinmunes, enfermedad hepatica, enfermedad tromboembdlica, historia de uso de estimulantes,
enfermedad pulmonar subyacente, cardiopatia isquémica, valvular o hipertensiva, desérdenes
respiratorios del suefio e infeccion por VIH. El grupo etario tiene especial importancia. La HAP
suele afectar a mujeres relativamente jovenes, mientras que en los adultos mayores el sindrome
coronario, la cardiopatia isquémica o hipertensiva, fibrilacion auricular, cor pulmonale crénico e
hipotiroidismo se presentan con mayor frecuencia como causas de HP.

La circulacion pulmonar normal es Unica en su capacidad para acomodar todo el gasto
cardiaco manteniendo una relativa baja presion arterial pulmonar, incluso durante un ejercicio
méaximo. Esto se logra a través de su circuito de alta capacitancia y baja resistencia, con grandes
reservas de microcirculacion que no son reclutadas durante el reposo. Durante el ejercicio, la
microcirculacion pulmonar es reclutada de manera progresiva, lo que resulta en el
mantenimiento de una presion arterial relativamente baja a pesar de un flujo sanguineo pulmonar
creciente. El reclutamiento de la microcirculacion también sirve para aumentar el area de
superficie capilar disponible para el intercambio de gases durante el ejercicio. La alta
capacitancia de la circulacion pulmonar significa que en etapas tempranas de una HP crdnica
pueda compensarse bien. De hecho, el 50% de la circulacion pulmonar debe estar obstruida antes
de que se detecte un aumento en la PAPm en reposo.

La HAP es una enfermedad clinicamente silenciosa hasta que la presion de la arteria
pulmonar aumenta relativamente tarde en su historia natural, s6lo cuando mas del 60% de las
arterias pulmonares distales pequefias se han obstruido. La sintomatologia y los hallazgos de la
exploracion fisica dependeran de la gravedad del trastorno en la vasculatura pulmonar y del
grado de disfuncion ventricular derecha. Aunque subjetiva, la clase funcional de la New York
Heart Association (NYHA)/OMS proporciona una evaluacion importante de los sintomas y la
capacidad funcional asociada con los resultados en muchos estudios. Al inicio, conforme
incrementa paulatinamente la PAPm, la plasticidad normal del lecho vascular pulmonar y los

mecanismos normales para acomodar el flujo sanguineo extra generado en situaciones donde se
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incrementa el gasto cardiaco se van perdiendo, por lo que los mecanismos para optimizar un

desequilibrio entre la ventilacién-perfusién por medio del reclutamiento y distension de los vasos
pulmonares, no son suficientes. Los sintomas iniciales en la HP crénica aparecen solo después de
una adaptacion fallida del VD al aumento de la poscarga y no son especificos.® Tomando como
prototipo de HP a la forma primaria, los pacientes refieren muiltiples sintomas inespecificos
incluyendo disnea, fatiga, malestar toracico, palpitaciones, junto con una limitacién del ejercicio
a partir de una presion arterial pulmonar sistolica (PAPs) aproximada a los 50 mmHg. La fatiga
es un sintoma multidimensional definido como una sensacion de agotamiento abrumadora,
debilitante y sostenida que disminuye la capacidad de la persona de llevar a cabo las actividades
diarias para trabajar con eficacia.®® La fatiga contiene componentes fisicos, cognitivos y
afectivos sobrepuestos. En el aspecto fisico, los pacientes sienten que no tienen la energia para
realizar actividades. Cognitivamente, los pacientes pueden tener dificultades para concentrarse y
pueden carecer de motivacion para participar en las actividades cotidianas. Méas del 90% de los
pacientes con HAP reportan fatiga que interfiere con su calidad de vida.®® No es referida
comunmente por los pacientes, sino hasta que esta se asocia con disnea y junto con la angustia o
ansiedad pueden interferir con la funcion cognitiva, causar depresion, pérdida de memoria y
afectar negativamente el estado funcional en la HAP. En mas de una tercera parte de estos
pacientes cursan con algun desorden psiquiatrico asociado y hasta un 24% de ellos pueden haber
recibido algln tipo de tratamiento.2” La fatiga como la disnea, se cree que estan relacionadas con
la incapacidad de un corazon derecho cronicamente hipertensivo para aumentar de manera
adecuada el gasto cardiaco en situaciones de estrés, asi como a la hipoxemia causada por la
suboptima relacién ventilacion-perfusién. Los pacientes con esclerosis sistémica u otras
enfermedades del tejido conectivo tienen causas multifactoriales que contribuyen a la
intolerancia al esfuerzo, incluidas las afecciones musculoesqueléticas.®® La disnea presentada en
los casos de HAP no se presenta en forma de ortopnea ni en disnea paroxistica nocturna. Su
inicio no es subito y no suele fluctuar durante el dia ni se asocia a pérdida del ritmo suefio-
vigilia, sintomas que pudieran estar en su mayoria asociados a un componente psicosomatico.

Por otro lado, aquellos pacientes con enfermedades respiratorias cronicas, que cursen con una
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disnea en grado desproporcional a su mecénica respiratoria o intercambio gaseoso, deberan ser

considerados para escrutinio de HP.

Algunos sintomas especificos a ciertas enfermedades de base también son con frecuencia
referidos, por ejemplo fendmeno de Raynaud en las colagenopatias o0 somnolencia diurna en los
casos de apnea obstructiva del suefio.

El hecho de que la sobrecarga de presion se instale de manera progresiva permite que ocurran
mecanismos de compensacion adaptativa como lo es la hipertrofia, y con la finalidad de
mantener en el tiempo su funcion. De esta manera, la remodelacion del VD puede sostener la
funcion ventricular por largos periodos de tiempo y contribuir a la circulacion sistémica de
manera adecuada. En pacientes que tienen un alto riesgo de padecer una HAP crénica o se
sospecha que ya la tienen con base en los sintomas comentados, se debe prestar atencion especial
a los signos fisicos tempranos que incluyen inicialmente el reforzamiento del componente
pulmonar de Sz y un desdoblamiento estrecho de S, que aumentan un poco con la inspiracion
profunda, pero conforme incremente con el tiempo la PAPm, este desdoblamiento se volvera
fijo; es decir, con menos variacion respiratoria y mas si hubiera un bloqueo de rama derecha del
haz de His producida por fibrosis endomiocardica que afectara al sistema de
conduccion. Recuérdese que el desdoblamiento fijo y amplio de S, también es caracteristico de
la comunicacion interauricular (CIA).

Con el VD aun hipertrofiado y con una PAPm considerablemente elevada podria observarse
una onda «A» yugular prominente, levantamiento sistolico del segundo espacio intercostal
izquierdo, un movimiento oscilante esternal que combinado con la retraccién simultanea del
apice cardiaco produce una apariencia de «balanceo», un choque de cierre de la pulmonar
palpable, matidez mayor a 2.5 cm por fuera del borde paraesternal izquierdo a nivel del segundo
espacio intercostal y un levantamiento palpable (con el talon de la mano) paraesternal bajo
izquierdo que corresponde al area de proyeccion del VD (complejo de la pulmonar de Chavez).
La auscultacion percutoria o pleximétrica pudiera ser de ayuda en delimitar la silueta cardiaca
colocando el estetoscopio en la parte baja del esterndn y percutiendo de forma simultanea con el
dedo medio desde el borde cardiaco izquierdo medialmente hacia el estetoscopio (de afuera hacia

adentro).
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El borde cardiaco izquierdo es determinado percutiendo desde arriba en el area del hilio. Sin

mover el estetoscopio se hace lo mismo con el borde cardiaco derecho. A la par se puede percutir
desde el estetoscopio hacia afuera localizando los mismos margenes cardiacos al disminuir la
intensidad de la nota de percusién (de adentro hacia afuera). A la auscultacion cardiaca con el
diafragma pudiera encontrarse un clic o chasquido de eyeccion sist6lica temprana, el cual debera
distinguirse del desdoblamiento de S; por tener un tono e intensidad mas elevado, se ausculta
mejor en el foco pulmonar méas que en el tricuspideo y es ocasionado por la resistencia de la
vélvula pulmonar a su apertura durante el inicio de la sistole ventricular derecha. Es el Unico
sonido patoldgico originado en el lado derecho del corazon que incrementa en intensidad durante
la espiracion y disminuye o desaparece durante la inspiracion, siempre y cuando el anillo
valvular no se encuentre significativamente dilatado.

Esta caracteristica lo distingue del desdoblamiento de Si el cual se ausculta mejor en el foco
tricuspideo y no varia con la respiracion. La rigidez del VD hipertrofiado puede hacer evidente
un Ss derecho inspiratorio y con una irradiacion a las venas yugulares del cuello. También podra
auscultarse un soplo eyectivo pulmonar mesosistolico en el borde esternal izquierdo que
incrementa con la maniobra de Rivero-Carvallo y que no debera ser confundido con el soplito
inocente del tracto de salida del VD auscultado en sujetos normales a cualquier edad, en la
anemia o en la tirotoxicosis, pero sobre todo en aquéllos con pectus excavatum y en el sindrome
de espalda recta, donde el soplo se produce a causa de la compresion del tracto de salida del
ventriculo derecho por el esternon y desaparece con la inspiracion profunda.

La valvula tricuspide es una valvula débil con tendencia facil a las «fugas» y la presencia del
soplo de reflujo tricuspideo junto con la presencia de ondas «V» no necesariamente indican una
falla del ventriculo derecho. Cuando ain la PAPm no es muy elevada y la presion dentro del VD
es normal, puede auscultarse un soplo sistélico temprano de insuficiencia tricuspidea debido a
que las presiones de la auricula y del VD se equilibran a mitad de la sistole, eliminando asi el
gradiente causante del soplo.

Los sintomas presentados en una HAP cronica avanzada estan relacionados con la dilatacién e
isquemia del VD. El dolor toracico puede tener las caracteristicas de una angina tipica o atipica y

en principio ser causado por el incremento en la demanda de oxigeno del VD y después pudiera
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ser causada por la compresion de la arteria coronaria izquierda por la arteria pulmonar dilatada

significativamente (diametro del tronco de la arteria pulmonar > 40 mm). La dilatacion de la
arteria pulmonar también pudiera comprimir el nervio laringeo recurrente y ocasionar disfonia
(sindrome cardiovocal de Ortner). Otros sintomas menos frecuentes son la tos y la hemoptisis.
Esta Gltima, aunque rara en la HAP, suele ser comin en el sindrome de Eisenmenger,
enfermedad tromboembodlica crdnica, enfermedad de Rendu-Osler, vasculitis, y en las anomalias
arteriales pulmonares. El bajo gasto del VD vy el desplazamiento del tabique interventricular por
la dilatacion maladaptativa del VD podrian afectar el gasto cardiaco izquierdo y manifestarse por
cuadros de lipotimias, sincope o crisis convulsivas.

En etapas avanzadas, la sintomatologia esta relacionada con el bajo gasto cardiaco, o bien con
la disfuncion diastolica del VD. La falla del VD puede definirse como el sindrome clinico
resultante de la incapacidad del corazon derecho para proporcionar un flujo de sangre adecuado a
la circulacion pulmonar con una presion venosa central normal. Los sintomas producidos por
bajo gasto suelen presentarse mas en la HAP, basicamente cuadros de lipotimias, sincope, crisis
convulsivas o inclusive la muerte subita. Los sintomas congestivos por disfuncion diastolica del
VD se observan mas en las enfermedades respiratorias cronicas, p. €j. hepatalgia, la plenitud
abdominal por ascitis y edema de las extremidades inferiores. No obstante, en algunos pacientes
con EPOC, la hipercapnia se asocia con un aumento en la reabsorcion renal de bicarbonato, que
sirve para minimizar la caida del pH arterial; pero también puede contribuir a la formacién de
edema, ya que promueve la reabsorcion pasiva de sodio y agua.

En esta situacion, suelen observarse los signos de regurgitacion valvular e insuficiencia
cardiaca derecha que incluyen una presion venosa yugular elevada con ondas «V» acentuadas y
en presencia de un soplo holosistdlico de regurgitacion tricuspidea debido a la dilatacion del
anillo de la valvula tricispide, que ocasiona la inadecuada coaptacion de sus valvas y permite el
reflujo de sangre hacia la auricula derecha desde el VD durante toda la sistole. Dicho soplo se ve
acentuado durante la inspiracion profunda (signo de Rivero-Carvallo positivo) o durante la
compresion manual sobre el higado. El paciente no Unicamente tiene que estar acostado y con la
cabecera levantada a 45° para observar las pulsaciones venosas, sino también éstas pueden ser

evidentes en posicién sentada a 90°. Las pulsaciones venosas yugulares internas se pueden
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confundir con las pulsaciones carotideas, en particular cuando hay una onda «V» prominente,

como se Ve por lo regular en la regurgitacion tricuspidea. Esta confusion se evita por el hecho de
que el pulso carotideo es facilmente palpable y no facilmente compresible, mientras que las
pulsaciones venosas son compresibles y por lo comin no son palpables. No obstante, estas
pulsaciones venosas si pueden percibirse a la palpacion en el higado. El signo de Kussmaul es la
elevacion paradojica de la presion venosa central durante la inspiracion. En personas normales,
la presion venosa cae durante la inspiracion puesto que las presiones en el lado derecho del
corazbn disminuyen como la presion intratoracica desciende. Este signo es tipico en la
pericarditis constrictiva, pero también en la insuficiencia cardiaca severa, TEP y otras causas de
falla del VD como lo es la isquemia y la sobrecarga de volumen.

El soplo diastolico de regurgitacion pulmonar (de Graham Steell) es localizado sobre el foco
pulmonar, de tono elevado y muy breve en duracion, suele ser precedido por un S; intenso y
aumentar de manera considerable con la inspiracion. Aun asi, con el tiempo la disminucion del
gasto cardiaco derecho puede aminorar la intensidad de S». La dilatacion ventricular derecha
produce una disminucion de la distensibilidad de sus paredes y conducir a un Sz derecho que al
igual que un Ss, es mas evidente durante la inspiracion profunda. Es interesante como los
pacientes con HAP, incluso con formas graves de la enfermedad, tienden a permanecer en ritmo
sinusal, a diferencia de aquellos casos de HP secundaria a insuficiencia cardiaca izquierda.

Algunos hallazgos al examen fisico también pudieran orientarnos hacia la etiologia especifica
de la HP, p.ej. la flegmasia alba o cerulea dolens de la TVP de las extremidades inferiores, la
redundancia del paladar blando en casos de apnea obstructiva del suefio, la candidiasis oral del
paciente con sida, la bradicardia y el mixedema en el hipotiroidismo, el térax en tonel del
paciente con EPOC, la cifoscoliosis en pacientes con sindrome de insuficiencia torécica, los
signos de Silvestrini-Corda de la cirrosis hepatica, los cambios cutaneos o artritis caracteristica
de algunas colagenopatias, y el hipocratismo digital del paciente con enfermedad pulmonar
intersticial difusa fibrosante, cardiopatias congénitas o enfermedad venooclusiva pulmonar.

La cianosis es comin en pacientes con cardiopatia congénita y HP. La derivacion de derecha
a izquierda reduce el contenido de oxigeno arterial y se asocia con una elevada produccién renal

de eritropoyetina, promoviendo asi la eritropoyesis y la eritrocitosis secundaria. Los niveles
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elevados de hemoglobina representan una adaptacion fisioldégica a la cianosis cronica y es

esencial para mantener una adecuada oxigenacion tisular y prevenir el dafio hipoxico del 6rgano
terminal. Los niveles elevados de hematdcrito se han relacionado con sintomas de
hiperviscosidad como cefaleas, mareos, trastornos visuales, parestesias y mialgias, aunque
existen datos sobre la asociacion entre el hematocrito y la viscosidad, no es concluyente y se
confunde con la deficiencia de hierro. Los soplos debidos a cortocircuitos previos de izquierda a
derecha a nivel ventricular (sistélico) o arterial (soplo continuo) por lo comuin desaparecen tan
pronto como se desarrolla la fisiologia de Eisenmenger. A diferencia de otras formas de HP,
S2a'y Szp se fusionan sin presentar un desdoblamiento durante la inspiracién escuchandose asi a
la auscultacién como un Sz «Unico» y es debido a la disminucion de la capacitancia del lecho
vascular pulmonar y la disfuncion del VD. Las arritmias son frecuentes secuelas tardias en
pacientes con fisiologia de Eisenmenger y pueden allanar el camino para el deterioro clinico, la

insuficiencia cardiaca o la muerte subita cardiaca.
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Capitulo 5. Conclusiones

Aceptando las limitaciones inherentes a las habilidades de cada clinico y a que la
evidencia cientifica es muy limitada en evaluar el valor diagnéstico de algunos signos fisicos, al
no contar con estudios con el nimero suficiente de pacientes para ser aplicables en todos los
grupos de poblacién; ademas de que el diagndstico de una enfermedad que rara vez depende de
la presencia de un signo o sintoma y de que muchas veces los investigadores no son clinicos con
el tiempo suficiente para estar al lado del paciente; y de que el tiempo requerido para realizar un
verdadero examen fisico va en contra de las practicas actuales de atencién médica colectiva y de
la gran carga laboral del médico; todo esto hace ain de la clinica un método diagnostico basico
indispensable.

Mejor aun, por su economia, portabilidad, repetitividad, no invasividad e inocuidad,
sobre todo en paises subdesarrollados como el nuestro, en donde no es posible contar en todas las
unidades medicas con equipo médico sofisticado, sobre todo departamentos de hemodinamia. La
ecocardiografia, considerada un subrogado de gran utilidad, no deja de ser un estudio operador
dependiente que no puede estimar la presion de la arteria pulmonar en un 10%-25% de los
pacientes, presenta una variabilidad entre un estudio a otro y la correlacion con la hemodinamica

pulmonar algunas veces no es consistente.
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