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Resumen
La hipertensión pulmonar tromboembólica crónica (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 tromboembólica de la hipertensión pulmonar (HP), pero es la arteriogra-
fía convencional el estudio que valora la topografía de los trombos y su accesibilidad a cirugía. El cateterismo cardíaco
derecho confirma la HP, su severidad, y brinda parámetros de gran valor pronóstico.
La HPTEC es la única etiología de hipertensión pulmonar con posibilidad de un tratamiento quirúrgico potencialmen-
te curativo a través de la tromboendarterectomía pulmonar (TEE).
Se reporta el primer caso de nuestro país de HPTEC tratada con TEE y evolución 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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Introducción

La hipertensión pulmonar tromboembólica cróni-
ca (HPTEC) es una de las formas más severas de
hipertensión pulmonar (HP) producida por la oclu-
sión de las arterias pulmonares luego de embolia
pulmonar y trombosis no resuelta (1). Su conse-
cuencia es el aumento de la resistencia vascular
pulmonar (RVP) determinando HP que evoluciona
a la claudicación del ventrículo derecho y a la
muerte de no tener un diagnóstico precoz y trata-
miento adecuado (2,3).

Si bien la aproximación al diagnóstico de HP es
a través del ecocardiograma Doppler cardíaco y el
centellograma pulmonar de ventilación y perfu-
sión (V/Q) orienta a la naturaleza tromboembólica,
la angiografía pulmonar convencional continúa
siendo el gold standard (estándar oro) para el diag-
nóstico definitivo y la valoración de accesibilidad a
la cirugía. La HPTEC es la única etiología de HP
con tratamiento quirúrgico potencialmente curati-
vo a través de la tromboendarterectomía pulmonar
(TEE) (4,5). Este tratamiento debe realizarse en
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centros de referencia con entrenamiento en la téc-
nica. Desde hace un año, nuestro país cuenta con
acceso a este tratamiento en un centro regional de
referencia (Hospital Universitario de la Fundación
Favaloro de Argentina), financiado por el Fondo
Nacional de Recursos. Se reporta el primer caso clí-
nico en nuestro país de una paciente portadora de
HPTEC, con evolución exitosa luego de tratamien-
to quirúrgico con TEE.

Caso clínico

Mujer de 54 años, ex tabaquista (diez paque-
tes/año), con antecedente de fibrilación auricular,
que en la evolución alternaba con bloqueo auricu-
loventricular de alto grado, por lo que requirió tra-
tamiento farmacológico y marcapaso definitivo.
Desde hace diez años relata episodios considerados
como “neumonía recurrente” en cuatro oportuni-
dades, el último de ellos con imagenología que
planteó el diagnóstico retrospectivo de infarto pul-
monar múltiple cavitado. No cursó episodios de
trombosis venosa profunda. No se realizó estudios
diagnósticos de tromboembolismo pulmonar agu-
do en ninguno de los eventos mencionados. En los
últimos dos años 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, síncope ni dolor torácico. Al exa-
men físico: cianosis de labios, frecuencia respirato-
ria 24 ciclos/min. Piel sin lesiones, sin linfadenopa-
tías, sin alteraciones osteorticulares. Cardiovascu-
lar: se palpa latido intenso en foco pulmonar, ritmo
regular 96 latidos/min, componente pulmonar del
segundo ruido aumentado en foco pulmonar, no se
auscultan soplos ni frémitos. Ingurgitación 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 húme-
dos. Resto sin alteraciones. Los exámenes paraclí-
nicos mostraron: ECG: ritmo con 100% censado de
marcapaso de 70 latidos/min. Radiografía de tórax
con aumento del tronco de arteria pulmonar y ra-
mas principales. Ecocardiograma Doppler: cavida-
des izquierdas de tamaño normal, aurícula dere-
cha levemente dilatada (área de 20 cm2), función
sistólica del ventrículo izquierdo conservada por
fracción de eyección de 55%; ventrículo derecho le-
vemente dilatado; insuficiencia tricuspídea leve a
moderada; presión sistólica de arteria pulmonar
estimada (PSAPe) de 60 mmHg. Sin derrame peri-
cárdico. Inyección de suero salino batido confirma

foramen oval permeable con cortocircuito de dere-
cha a izquierda. Centellograma pulmonar por per-
fusión: alteraciones múltiples y bilaterales de la
perfusión a nivel segmentario y subsegmentario
(figura 1). La angiografía pulmonar multicorte por
tomografía computada (TC) no mostró signos de
HPTEC. La ecografía Doppler de miembros infe-
riores no evidenció trombos. El estudio de factores
protrombóticos fue negativo, incluyendo: anti-
trombina III, factor VIII, anticoagulante lúpico y
anticardiolipinas. El cateterismo cardíaco derecho
(CCD) confirmó: presión media arterial pulmonar
(PmAP) 29 mmHg, presión capilar de enclava-
miento pulmonar (PCWP) 9 mmHg, resistencia
vascular pulmonar (RVP) 422 dinas.s.cm-5, volu-
men minuto (VM) 3,6 L/min, índice cardíaco (IC)
2,3 l/m2. La angiografía pulmonar mostró la arte-
ria pulmonar derecha con oclusión de rama poste-
rior del lóbulo superior, oclusión de rama apical del
lóbulo inferior, oclusión de ramas basales del lóbu-
lo inferior; la arteria pulmonar izquierda con oclu-
sión de rama apical del lóbulo inferior, oclusión de
rama basal anterior del lóbulo inferior (figura 2).
Los estudios de función pulmonar mostraron: espi-
rometría y volúmenes pulmonares normales. La
determinación de la capacidad de difusión de mo-
nóxido de carbono (DLCO) fue de 42% del valor de
referencia. La prueba de marcha de los 6 minutos
(PM6M), realizada en aire ambiente, mostró una
distancia total recorrida de 290 m, SpaO2 basal de
96% y SpaO2 final de 84%. Se realizó cirugía de
TEE bilateral complementado con cierre del fora-
men oval. En el postoperatorio y pese al apoyo ino-
trópico, cursó con deterioro severo de la función bi-
ventricular que requirió reentrada en circulación
extracorpórea. Además desarrolló injuria de reper-
fusión con deterioro severo del intercambio gaseo-
so con PA FiO2 de 90 que requirió asistencia respi-
ratoria mecánica (ARM) por 63 horas. Evolucionó
con recuperación progresiva bajo oxigenoterapia
suplementaria y ventilación no invasiva por un
plazo de 14 días. En el control a los 30 días la pa-
ciente se encontraba en CF I de la NYHA y una
SpaO2 de 98% respirando aire ambiente. La nueva
PM6M mostró una distancia total recorrida de 365
m y una SpaO2 basal de 98% con SpaO2 final de
95%. El ecocardiograma Doppler mostraba una
PSAPe de 40 mmHg; el ventrículo derecho no se
evidenciaba dilatado y solo con hipertrofia leve. Un
nuevo control a los 90 días mostró que la paciente
se hallaba en CF I, la distancia total recorrida en la
PM6M era de 450 m y sin desaturación al esfuerzo.
El ecocardiograma Doppler mostraba hipertrofia
leve del ventrículo derecho, no identificándose
signos asociados a hipertensión pulmonar.
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Discusión

El tromboembolismo pulmonar crónico recurrente es
una causa relativamente frecuente y habitualmente
subdiagnosticada de HP. Su incidencia es difícil de
precisar, pero un estudio prospectivo mostró 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 (6). La presentación clínica es poco específica
con disnea y signos de falla cardíaca derecha. El ante-
cedente clínico de embolia pulmonar aguda puede es-
tar ausente en un número 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 “neumonías recurrentes”, cuadro
interpretado en forma restrospectiva como infarto
pulmonar múltiple cavitado, si bien no se realizaron
estudios para descartar embolia pulmonar aguda en
ninguna oportunidad. El cuadro clínico suele ser ines-
pecífico y son frecuentes los diagnósticos erróneos o el
diagnóstico tardío de la enfermedad. La ausencia de
sospecha clínica es un factor fundamental en las difi-
cultades de diagnóstico. Registros actuales muestran
que el retraso medio al diagnóstico desde el inicio de
los síntomas es de 14,1 meses (7). Los factores de riesgo
para el desarrollo de HPTEC incluyen la esplenecto-
mía, el implante de catéter de marcapaso o cardiodes-
fibrilador automático, el tratamiento sustitutivo hor-
monal tiroideo, la enfermedad inflamatoria intestinal
o la enfermedad neoplásica (8). 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 protrombóticos son patológicos en
solo 20% de los casos, siendo el hallazgo más frecuente
la presencia de anticuerpos anticardiolipinas y anti-

coagulante lúpico (9). En nuestro caso no se constata-
ron factores de riesgo protrombótico, al menos a la
sensibilidad de los métodos de laboratorio de que se
dispone actualmente. Si bien la radiología de tórax, el
electrocardiograma y el ecocardiograma Doppler son
los estudios que orientan de inicio al diagnóstico de
HP, la etiología tromboembólica de la HP puede con-
firmarse por alteraciones de la perfusión en el cente-
llograma V/Q o bien por los hallazgos característicos
de la angioTC de tórax. El hallazgo en el centellogra-
ma pulmonar V/Q de alteraciones segmentarias de la
perfusión en forma de cuña, con imágenes de ventila-
ción normal, son sugestivas de HPTEC (10). Un cente-
llograma pulmonar V/Q normal descarta la naturale-
za tromboembólica. Los registros actuales muestran
que 98,7% de los pacientes con HPTEC tienen cente-
llograma pulmonar V/Q anormal (8). En nuestro caso,
las alteraciones de la perfusión con múltiples imáge-
nes en cuña fueron diagnósticas. La angiografía pul-
monar multicorte por TC puede mostrar hallazgos ca-
racterísticos de HPTEC como ser trombos organiza-
dos en vasos proximales, amputación arterial, sutiles
redes fibrosas intraluminales, patrón de perfusión en
mosaico o agrandamiento de arterias pulmonares.
Sin embargo, si lamismano esrealizadaen centrosde
referencia con experiencia en la técnica, dicho método
puede presentar dificultades en el diagnóstico y la
evaluación de la topografía de los trombos. Por otro la-
do, la angiografía pulmonar multicorte por TC ha de-
mostrado menor sensibilidad en el diagnóstico de
HPTEC que el centellograma pulmonar V/Q (11). Este
aspecto ubica al centellograma pulmonar V/Q como
primer estudio imagenológico no invasivo en el algo-
ritmo de estudio de la HPTEC. En concordancia con
esto, en el caso presentado, la angiografía pulmonar

Figura 1. Centellograma pulmonar de perfusión en tomas anterior y posterior. Se observan múltiples defectos segmen-
tarios bilaterales compatibles con tromboembolismo pulmonar.



multicorte por TC no mostró signos de HPTEC, sien-
do el centellograma pulmonar V/Q el método que per-
mitió sostener la sospecha diagnóstica y permitir
avanzar hacia la confirmación diagnóstica por angio-
grafía pulmonar convencional. El CCD confirma el
diagnóstico y severidad de la HP y en el caso de la
HPTEC aporta elementos pronósticos de gran rele-
vancia. Un elemento pronóstico fundamental es la
RVP pre y postcirugía de TEE (5). Se ha constatado
que los pacientes con RVP prequirúrgica > 1.200 di-
nas.s.cm-5, tienen mortalidad perioperatoria de 11% y
mortalidad al año de 13%. Por otro lado, pacientes con
RVP residual postcirugía > 500 dinas.s.cm-5 tienen
mortalidad de 31% comparada con 1% en pacientes
con RVP postcirugía < 500 dinas.s.cm-5. Nuestra pa-
ciente contaba con un buen predictor pronóstico como
la RVP precirugía de 422 dinas.s.cm-5.

La angiografía pulmonar convencional es el
gold standard para definir la extensión y valorar
la operabilidad, y realizada en centros de experien-
cia tiene baja morbilidad. Además permite visuali-
zar lesiones proximales en el 63% de los casos (7). Se
recomienda que el CCD y la angiografía convencio-
nal se realicen simultáneamente y en un centro de
referencia con experiencia en la TEE (12), como se
realizó en nuestro caso.

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

centros con experiencia. Sin embargo, la cirugía 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 cirugía es la correlación entre la
severidad de la HP y el grado de obstrucción trom-
boembólica. Los pacientes con compromiso hemo-
dinámico severo y lesiones oclusivas poco significa-
tivas son malos candidatos a la TEE.

El procedimiento quirúrgico consiste en la rea-
lización de una endarterectomía pulmonar bilate-
ral mediante esternotomía media con soporte de
circulación extracorpórea y períodos de paro circu-
latorio intermitente en hipotermia profunda. Co-
mienza con la apertura de la arteria pulmonar en
su sector intrapericárdico y desde allí se sigue cir-
cularmente hasta las ramas arteriales lobares,
segmentarias y subsegmentarias de cada lóbulo.
Las complicaciones de la cirugía incluyen la HP re-
sidual, reportada en 5%-35% y definida como RVP
> 500 dinas.s.cm-5 luego de la TEE (5,13,14).

Otra complicación específica es la injuria de re-
perfusión, reportada en 10%-25% de los casos.

El tratamiento médico debe incluir la anticoa-
gulación pre y postcirugía en todos los casos. Hasta
el momento no hay un suficiente nivel de evidencia
que avale el uso de medicación específica en la
HPTEC, y por otro lado se ha visto que su uso pue-
de retardar la derivación a un centro con experien-
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Figura 2. Angiografía pulmonar. A. Frente: las flechas blancas marcan bordes festonedos y cóncavos a lo largo de la arte-
ria pulmonar izquierda, índice de trombosis crónica. Las flechas grises indican disminución del flujo arterial en ramas
de la arteria del lóbulo inferior. B. Perfil: las flechas blancas indican desplazamiento cóncavo de la pared de la arteria
pulmonar indicando trombosis crónica. Las flechas grises indican reducción del flujo en una rama del lóbulo inferior iz-
quierdo. Asimismo, se observa una disminución global del flujo en el área de la língula (círculo punteado).



cia y el posible tratamiento quirúrgico. Nuestra
paciente recibió tratamiento específico con silde-
nafil y anticoagulación, mientras completó su eva-
luación preoperatoria. En el postoperatorio cursó
con injuria de reperfusión que determinó ARM
prolongada. Luego de la cirugía continuó con trata-
miento anticoagulante, constantándose marcada
mejoría de su CF, de los hallazgos ecocardiográfi-
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
diagnóstico fue tardío, con síntomas de presentación
poco específicos, cuadros considerados como neumo-
nía recurrente, que reinterpretados constituyeron
eventos de embolia pulmonar con infarto de pulmón.
El diagnóstico de la etiología tromboembólica se apo-
yó en el centellograma pulmonar V/Q, pero fue la an-
giografía pulmonar convencional, gold standard

diagnóstico de la enfermedad, la que permitió confir-
mar el diagnóstico de la entidad, topografía de los
trombos y operabilidad de la paciente. El CCD con-
firmó la HP su severidad y aportó parámetros de
gran valor pronóstico como la RVP. La paciente fue
evaluada en un centro de referencia con experiencia
en la interpretación de los estudios diagnósticos
mencionados y en la cirugía de TEE. La cirugía cons-
tituyó en este caso una opción curativa con notable
mejoría de los parámetros clínicos, ecocardiográficos
y la tolerancia al ejercicio.
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