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Resumen

La hipertensién pulmonar tromboembodlica créonica (HPTEC) es una entidad subdiagnosticada y de alta morbimortali-
dad si no se accede a un tratamiento adecuado.

El centellograma V/Q confirma la naturaleza tromboembdlica de la hipertensién pulmonar (HP), pero es la arteriogra-
fia convencional el estudio que valora la topografia de los trombos y su accesibilidad a cirugia. El cateterismo cardiaco
derecho confirma la HP, su severidad, y brinda parametros de gran valor prondstico.

La HPTEC es la Gnica etiologia de hipertensién pulmonar con posibilidad de un tratamiento quirtrgico potencialmen-
te curativo a través de la tromboendarterectomia pulmonar (TEE).

Se reporta el primer caso de nuestro pais de HPTEC tratada con TEE y evolucién exitosa.
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Summary
Chronic thromboembolic pulmonary hypertension ( CTEPH) is a delayed diagnosed disease with high morbidity and
mortality, especially when untreated. Ventilation/perfusion lung scan confirms the thromboembolic etiology, but pul-
monary angiography is still the gold standard diagnostic procedure for defining the extension and location of the disea-
se and surgical indication. Right heart catheterization provides accurate prognostic and disease severity information.
Pulmonary endarterectomy represents a potentially curative option in eligible patients.
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Introduccidn

La hipertensién pulmonar tromboembdlica créni-
ca (HPTEC) es una de las formas més severas de
hipertension pulmonar (HP) producida por la oclu-
si6n de las arterias pulmonares luego de embolia
pulmonar y trombosis no resuelta ). Su conse-
cuencia es el aumento de la resistencia vascular
pulmonar (RVP) determinando HP que evoluciona
a la claudicacién del ventriculo derecho y a la
muerte de no tener un diagndstico precoz y trata-
miento adecuado 23,

Sibien la aproximacién al diagnéstico de HP es
a través del ecocardiograma Doppler cardiaco y el
centellograma pulmonar de ventilacién y perfu-
si6n (V/Q) orienta a la naturaleza tromboembdlica,
la angiografia pulmonar convencional continta
siendo el gold standard (estandar oro) para el diag-
néstico definitivo y la valoracién de accesibilidad a
la cirugia. La HPTEC es la Unica etiologia de HP
con tratamiento quirdrgico potencialmente curati-
vo a través de la tromboendarterectomia pulmonar
(TEE) “45, Este tratamiento debe realizarse en
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centros de referencia con entrenamiento en la téc-
nica. Desde hace un afo, nuestro pais cuenta con
acceso a este tratamiento en un centro regional de
referencia (Hospital Universitario de la Fundacién
Favaloro de Argentina), financiado por el Fondo
Nacional de Recursos. Se reporta el primer caso cli-
nico en nuestro pais de una paciente portadora de
HPTEC, con evolucién exitosa luego de tratamien-
to quirurgico con TEE.

Caso clinico

Mujer de 54 afos, ex tabaquista (diez paque-
tes/ano), con antecedente de fibrilacién auricular,
que en la evolucién alternaba con bloqueo auricu-
loventricular de alto grado, por lo que requirié tra-
tamiento farmacolégico y marcapaso definitivo.
Desde hace diez anos relata episodios considerados
como “neumonia recurrente” en cuatro oportuni-
dades, el ultimo de ellos con imagenologia que
planteé el diagndstico retrospectivo de infarto pul-
monar multiple cavitado. No cursé episodios de
trombosis venosa profunda. No se realizé estudios
diagnésticos de tromboembolismo pulmonar agu-
do en ninguno de los eventos mencionados. En los
ultimos dos anos refiere disnea de esfuerzo progre-
siva que se hace clase funcional (CF) III de la New
York Heart Association (NYHA) en los meses pre-
vios a la consulta. Niega episodios de hemoptisis,
puntada de lado o edema de miembros inferiores.
No refiere mareos, sincope ni dolor tordcico. Al exa-
men fisico: cianosis de labios, frecuencia respirato-
ria 24 ciclos/min. Piel sin lesiones, sin linfadenopa-
tias, sin alteraciones osteorticulares. Cardiovascu-
lar: se palpalatido intenso en foco pulmonar, ritmo
regular 96 latidos/min, componente pulmonar del
segundo ruido aumentado en foco pulmonar, no se
auscultan soplos ni frémitos. Ingurgitaciéon yugu-
lar 1/3 sin colapso inspiratorio, hepatalgia, reflujo
hepatoyugular presente, sin edemas de miembros
inferiores. Pleuropulmonar: murmullo alveolove-
sicular conservado, sin estertores secos ni hiime-
dos. Resto sin alteraciones. Los exdmenes paracli-
nicos mostraron: ECG: ritmo con 100% censado de
marcapaso de 70 latidos/min. Radiografia de térax
con aumento del tronco de arteria pulmonar y ra-
mas principales. Ecocardiograma Doppler: cavida-
des izquierdas de tamafo normal, auricula dere-
cha levemente dilatada (drea de 20 cm?2), funcién
sistélica del ventriculo izquierdo conservada por
fraccién de eyeccién de 55%; ventriculo derecho le-
vemente dilatado; insuficiencia tricuspidea leve a
moderada; presion sistblica de arteria pulmonar
estimada (PSAPe) de 60 mmHg. Sin derrame peri-
cardico. Inyeccién de suero salino batido confirma

foramen oval permeable con cortocircuito de dere-
cha a izquierda. Centellograma pulmonar por per-
fusién: alteraciones multiples y bilaterales de la
perfusién a nivel segmentario y subsegmentario
(figura 1). La angiografia pulmonar multicorte por
tomografia computada (TC) no mostré signos de
HPTEC. La ecografia Doppler de miembros infe-
riores no evidenci6 trombos. El estudio de factores
protrombdéticos fue negativo, incluyendo: anti-
trombina III, factor VIII, anticoagulante lapico y
anticardiolipinas. El cateterismo cardiaco derecho
(CCD) confirm6: presion media arterial pulmonar
(PmAP) 29 mmHg, presién capilar de enclava-
miento pulmonar (PCWP) 9 mmHg, resistencia
vascular pulmonar (RVP) 422 dinas.s.cm-, volu-
men minuto (VM) 3,6 L/min, indice cardiaco (IC)
2,3 I/m2. La angiografia pulmonar mostré la arte-
ria pulmonar derecha con oclusiéon de rama poste-
rior del I6bulo superior, oclusién de rama apical del
16bulo inferior, oclusién de ramas basales del 16bu-
lo inferior; la arteria pulmonar izquierda con oclu-
sién de rama apical del 16bulo inferior, oclusién de
rama basal anterior del 16bulo inferior (figura 2).
Los estudios de funcién pulmonar mostraron: espi-
rometria y volimenes pulmonares normales. La
determinacion de la capacidad de difusiéon de mo-
noéxido de carbono (DLCO) fue de 42% del valor de
referencia. La prueba de marcha de los 6 minutos
(PM6M), realizada en aire ambiente, mostré una
distancia total recorrida de 290 m, SpaQO2 basal de
96% y SpaOsq final de 84%. Se realizé cirugia de
TEE bilateral complementado con cierre del fora-
men oval. En el postoperatorio y pese al apoyo ino-
trépico, cursé con deterioro severo de la funcién bi-
ventricular que requirié reentrada en circulaciéon
extracorpérea. Ademads desarroll6 injuria de reper-
fusién con deterioro severo del intercambio gaseo-
so con PA FiOz de 90 que requirié asistencia respi-
ratoria mecanica (ARM) por 63 horas. Evoluciond
con recuperacién progresiva bajo oxigenoterapia
suplementaria y ventilacién no invasiva por un
plazo de 14 dias. En el control a los 30 dias la pa-
ciente se encontraba en CF I de la NYHA y una
SpaO2 de 98% respirando aire ambiente. La nueva
PM6M mostré una distancia total recorrida de 365
m y una SpaOsz basal de 98% con SpaOQ: final de
95%. El ecocardiograma Doppler mostraba una
PSAPe de 40 mmHg; el ventriculo derecho no se
evidenciaba dilatadoy solo con hipertrofia leve. Un
nuevo control a los 90 dias mostré que la paciente
se hallaba en CF I, la distancia total recorrida en la
PM6M era de 450 m y sin desaturacion al esfuerzo.
El ecocardiograma Doppler mostraba hipertrofia
leve del ventriculo derecho, no identificAindose
signos asociados a hipertensiéon pulmonar.
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Figura1. Centellograma pulmonar de perfusiéon en tomas anterior y posterior. Se observan multiples defectos segmen-
tarios bilaterales compatibles con tromboembolismo pulmonar.

Discusion

El tromboembolismo pulmonar crénico recurrente es
una causa relativamente frecuente y habitualmente
subdiagnosticada de HP. Su incidencia es dificil de
precisar, pero un estudio prospectivo mostrd una fre-
cuencia de HPTEC de 1% a los seis meses de embolia
pulmonar aguda, 3,1% a 12 los meses y 3,8% a los 24
meses ©. La presentacién clinica es poco especifica
con disnea y signos de falla cardiaca derecha. El ante-
cedente clinico de embolia pulmonar aguda puede es-
tar ausente en un ntimero significativo de pacientes.
Publicaciones actuales indican el antecedente de em-
bolia pulmonar en 74% y de trombosis venosa profun-
da en 53% de los casos (7. En nuestra paciente aparece
el antecedente de “neumonias recurrentes’, cuadro
interpretado en forma restrospectiva como infarto
pulmonar multiple cavitado, si bien no se realizaron
estudios para descartar embolia pulmonar aguda en
ninguna oportunidad. El cuadro clinico suele ser ines-
pecifico y son frecuentes los diagnésticos erréneos o el
diagnéstico tardio de la enfermedad. La ausencia de
sospecha clinica es un factor fundamental en las difi-
cultades de diagndstico. Registros actuales muestran
que el retraso medio al diagnéstico desde el inicio de
los sintomas es de 14,1 meses (. Los factores de riesgo
para el desarrollo de HPTEC incluyen la esplenecto-
mia, el implante de catéter de marcapaso o cardiodes-
fibrilador automatico, el tratamiento sustitutivo hor-
monal tiroideo, la enfermedad inflamatoria intestinal
o la enfermedad neopldsica ®. Si bien nuestra pacien-
te es portadora de un marcapaso definitivo, su im-
plante fue posterior al desarrollo de la HPTEC. Los
estudios de factores protrombdticos son patoldgicos en
solo 20% de los casos, siendo el hallazgo més frecuente
la presencia de anticuerpos anticardiolipinas y anti-

coagulante Iipico ©@. En nuestro caso no se constata-
ron factores de riesgo protrombdético, al menos a la
sensibilidad de los métodos de laboratorio de que se
dispone actualmente. Si bien la radiologia de térax, el
electrocardiograma y el ecocardiograma Doppler son
los estudios que orientan de inicio al diagndstico de
HP, la etiologia tromboembdlica de la HP puede con-
firmarse por alteraciones de la perfusion en el cente-
llograma V/Q o bien por los hallazgos caracteristicos
de la angioTC de térax. El hallazgo en el centellogra-
ma pulmonar V/Q de alteraciones segmentarias de la
perfusién en forma de cufia, con imagenes de ventila-
ci6n normal, son sugestivas de HPTEC (19, Un cente-
llograma pulmonar V/Q normal descarta la naturale-
za tromboembdlica. Los registros actuales muestran
que 98,7% de los pacientes con HPTEC tienen cente-
llograma pulmonar V/Q anormal ®. En nuestro caso,
las alteraciones de la perfusién con multiples imége-
nes en cuna fueron diagndsticas. La angiografia pul-
monar multicorte por TC puede mostrar hallazgos ca-
racteristicos de HPTEC como ser trombos organiza-
dos en vasos proximales, amputacién arterial, sutiles
redes fibrosas intraluminales, patrén de perfusién en
mosaico o agrandamiento de arterias pulmonares.
Sin embargo, sila misma no es realizada en centros de
referencia con experiencia en la técnica, dicho método
puede presentar dificultades en el diagndstico y la
evaluacién de la topografia de los trombos. Por otro la-
do, la angiografia pulmonar multicorte por T'C ha de-
mostrado menor sensibilidad en el diagnéstico de
HPTEC que el centellograma pulmonar V/Q 1. Este
aspecto ubica al centellograma pulmonar V/Q como
primer estudio imagenoldgico no invasivo en el algo-
ritmo de estudio de la HPTEC. En concordancia con
esto, en el caso presentado, la angiografia pulmonar
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A. Frente

B. Perfil

Figura2. Angiografia pulmonar. A. Frente: las flechas blancas marcan bordes festonedos y concavos alo largo de la arte-
ria pulmonar izquierda, indice de trombosis crénica. Las flechas grises indican disminucién del flujo arterial en ramas
de la arteria del 16bulo inferior. B. Perfil: las flechas blancas indican desplazamiento céncavo de la pared de la arteria
pulmonar indicando trombosis crénica. Las flechas grises indican reduccién del flujo en una rama del 16bulo inferior iz-
quierdo. Asimismo, se observa una disminucién global del flujo en el area de la lingula (circulo punteado).

multicorte por TC no mostré signos de HPTEC, sien-
do el centellograma pulmonar V/Q el método que per-
mitié sostener la sospecha diagndstica y permitir
avanzar hacia la confirmacién diagndstica por angio-
grafia pulmonar convencional. EI CCD confirma el
diagnéstico y severidad de la HP y en el caso de la
HPTEC aporta elementos prondsticos de gran rele-
vancia. Un elemento prondstico fundamental es la
RVP pre y postcirugia de TEE ®. Se ha constatado
que los pacientes con RVP prequirtrgica > 1.200 di-
nas.s.cm’, tienen mortalidad perioperatoria de 11% y
mortalidad al afio de 13%. Por otro lado, pacientes con
RVP residual postcirugia > 500 dinas.s.cm® tienen
mortalidad de 31% comparada con 1% en pacientes
con RVP postcirugia < 500 dinas.s.cm-. Nuestra pa-
ciente contaba con un buen predictor prondstico como
la RVP precirugia de 422 dinas.s.cm-.

La angiografia pulmonar convencional es el
gold standard para definir la extensién y valorar
la operabilidad, y realizada en centros de experien-
cia tiene baja morbilidad. Ademaés permite visuali-
zar lesiones proximales en el 63% de los casos (. Se
recomienda que el CCD y la angiografia convencio-
nal se realicen simultdneamente y en un centro de
referencia con experiencia en la TEE (12, como se
realizé en nuestro caso.

Con respecto al tratamiento, la TEE es la Gnica
opcién terapéutica aprobada y potencialmente cu-
rativa enla HPTEC y debe definirse y realizarse en

centros con experiencia. Sin embargo, la cirugia es
ofrecida a menos del 40% de los pacientes debido a
la presencia de lesiones periféricas inoperables o
comorbilidades (12, Otro aspecto fundamental a la
hora de definir la cirugia es la correlacién entre la
severidad de la HP y el grado de obstruccién trom-
boembdlica. Los pacientes con compromiso hemo-
dindmico severo y lesiones oclusivas poco significa-
tivas son malos candidatos a la TEE.

El procedimiento quirargico consiste en la rea-
lizacion de una endarterectomia pulmonar bilate-
ral mediante esternotomia media con soporte de
circulacién extracorpérea y periodos de paro circu-
latorio intermitente en hipotermia profunda. Co-
mienza con la apertura de la arteria pulmonar en
su sector intrapericardico y desde alli se sigue cir-
cularmente hasta las ramas arteriales lobares,
segmentarias y subsegmentarias de cada lébulo.
Las complicaciones de la cirugia incluyen la HP re-
sidual, reportada en 5%-35% y definida como RVP
> 500 dinas.s.cm® luego de la TEE 6.13.149),

Otra complicacién especifica es la injuria de re-
perfusion, reportada en 10%-25% de los casos.

El tratamiento médico debe incluir la anticoa-
gulacion pre y postcirugia en todos los casos. Hasta
el momento no hay un suficiente nivel de evidencia
que avale el uso de medicacién especifica en la
HPTEC, y por otro lado se ha visto que su uso pue-
de retardar la derivacién a un centro con experien-
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cia y el posible tratamiento quirtargico. Nuestra
paciente recibi6 tratamiento especifico con silde-
nafil y anticoagulacién, mientras complet6 su eva-
luacién preoperatoria. En el postoperatorio cursd
con injuria de reperfusiéon que determin6 ARM
prolongada. Luego de la cirugia continu6 con trata-
miento anticoagulante, constantdndose marcada
mejoria de su CF, de los hallazgos ecocardiografi-
cos y de la tolerancia al ejercicio en la PM6M.

Conclusiones

Se presenta el primer caso nacional de HPTEC tra-
tada con TEE en un centro regional de referencia. El
diagnostico fue tardio, con sintomas de presentacion
poco especificos, cuadros considerados como neumo-
nia recurrente, que reinterpretados constituyeron
eventos de embolia pulmonar con infarto de pulmén.
El diagnéstico de la etiologia tromboembdlica se apo-
y6 en el centellograma pulmonar V/Q, pero fue la an-
giografia pulmonar convencional, gold standard
diagnostico de la enfermedad, la que permiti6 confir-
mar el diagnéstico de la entidad, topografia de los
trombos y operabilidad de la paciente. E1 CCD con-
firmé la HP su severidad y aport6 parametros de
gran valor prondstico como la RVP. La paciente fue
evaluada en un centro de referencia con experiencia
en la interpretacién de los estudios diagnodsticos
mencionados y en la cirugia de TEE. La cirugia cons-
tituy6 en este caso una opcién curativa con notable
mejoria de los parametros clinicos, ecocardiograficos
y la tolerancia al ejercicio.
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