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COR PULMONALE CRONICO EN LA L'.DAD
PEDIATRICA

Introduccidn

Los padecimientos que elevan la presi6n pulmonar en forma crénica
repercuten por este mecanismo en el ventriculo derecho. Cuando -
la elevacitn de presién se hace patente por métodos objetivos, se -
puede hablar de ""Cor Pulmonale Crénico’ (CPC), o sea, sufrimiento
croénico del ventriculo derecho causado por un problema extracardia
co. Este tema no ha sido estudiado extensamente en nuestro medio,
por 1o cual hallamos conveniente comunicar una serije de casos que
se pueden caralogar bajo el tiulo mencionado.

Material y métrodo

Se revigaron 86 expedientes del archivo hemodindmico de Cardiolo--
gia del Instituto Nacional de Pediatria. De ellos se escogieron los -
que se ajustaron a Jos siguienwes criterios:

1, Elevacitn de 1a presidén pulmonar en el catererismo superior a
45 (Hurst, 1978) mm Hg.

2, Eliminacién de cardiopatia intrinseca, es decir, defectos sep-
tales, alteraciones valvulares, miocardiopatfa, etc.

3. Correlacion de lJos hechos hemodinamicos con cuadros clinicos
capaces de explicar la alteracion hemodinamica y, por ello, -
el cor pulmonale crénico,

4. Datos radiol6gicos, electrocardiograficos vy ortros que apoyaran
el diagnbstico.

Se obruvieron 52 expedientes que se analizaran enseguida.
Resu] tados

Los 52 pacienres presentaron una gama de patologias muy diversas,
por lo que las agrupamos de acuerdo a las estructuras anatdOmi cas gque
originaron el mastorno:
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Grupo I. Alieraciones de alguna de las partes anatGmicas del tOrax:
esqueleto Gseo, hemidiafragmas, ete.

Crupo Il Alteraciones de las vias aéreas a cualquier nivel: coanas,
laringe, triquea, bronguios, bronquiolos, alvéo]os.

Grupo HI, Alteraciones de los vasos arteriales pulmonares. ramas.
principales, arterias periféricas, arteriolas. .

Grupo IV. Alteraciones del parénquima pulmonar: neumonia, di'splg o
sia broncopulmonar, neumopatia por antigeno de paloma, artritis -
reumatoide, etc.

Grupo V. Causas combinadas.

Anilisis por grupos.

Grupo [. Sélo consta de un paciente que tuvo paralisis del hemidia-
fragma derecho. Este paciente, de un afio, sufrié repetidas infec--
ciones de las vias respiratorias bajas, entre ellas tres bronconeumo
nfas. Fue estudiado en otro centro. Sufrié paro cardiorespiratorio .
¥ fue enviado al INP con dafio neurolégico vy diagndstico de probable -
bronquio anémalo derecho. Su problema més seiialado fue la disnea
con polipnea; ademis tuvo regurgitaciones repetridas y convulsiones,
Tenia peso y ralla debajo del percentil 3, Su torax era sobredisten-
dido y mostraba tiro. No habfia soplos cardiacos. L.aboratorio. Leu
cocitosis moderada; hemoglobina normal. Radioldégicamenme tenia -
cardomegalia por crecimiento de cavidades derechas v era evidente
la paralisis diafragmarica (fig. 1A). Habfa hipoperfusion del pulmon
derecho. Electrocardiogrdficamente se hallé crecimiento importan-
te del venrriculo derecho (R alta en V3R y V1) y de amrfcula derecha
(acuminadasen D1 y DIl) (Fig. 1C). Eswdio hemodinamico. Se hallé
hipertensién pulmonar con presion sistSlica de 77 mm Hg. No hubo
defectos cardiacos. Tratamiento v evolucion. Se practicO una plica
tura del hemidiafragma y el pulmon derecho adquirié dimensiones -
normales. E] paciente tuvo evelucidn satisfactoria: sc le ha vigila-

do por cuatro aftos. i~

Grupo lI. Amecedentes. Hubo cuadros repetidos de bronconeumonia
en 10 pacientes; uno tenia historia de parto traumairico; otro tenfa una
masa tumoral de gran tamano en el hemitdrax derecho {timolipoma)
(fig. 2A). Signos v sintomas. Fue predominante la disnea cronica -
en 9 niflos. Tuvieron tos § pacientes; de méas de dos meses end y -
mas de un afio en dos. Tres pacientes ruvieron cianosis. Dos mvie-
ron estridor. Dos pacientes tuvieron insuficiencia cardiaca con ede-
ma. El peso v talla estuvieron por debajo de la'percentil a 3 en 10 -
pacientes, (Ver cuadro Grupo ).



Nombire, Scxo, Edad
[3x. delinitlvo

CTR M 3A ™™
Hipo, de connag

CH M JA
Onst. par adenoldes

IGN F JA
Ohst, por adenoides

DMS F 1A 6M
Qbst. por adenoides

SAN T 2A 3M
Acondropiasia

SWii M 1M
Plerre Rohin

CSM FF 1A 2M
Laringomalacia

ACC M 3A
Diverticulo esoffigico

RGF M 3A
‘Timolipoma -

SLM T aM
Karta gener

GO) M 1A 4M
S, Murler

Dx. ingreso
CEE
CEE
CEE

Nronqulo
andmalo

Acondroplasia
Merre Rohin
Estridor EE
BN

Masa cn t6rax
CLEE, compleja
BN

Hurler
Obst, vias abreas

Gruro

Exploracion
Fleica

Amlgdalas XXXX
IC Il P desdoblado
faz, adenoides,

Ii ' desdoblado
amlgdalas XXX

iC II P intenso

11 I desdoblado IC
IC, paladar hendido
I P Intenso

Gulope

Il P refarzado y con-
densacitn térax der.

I P desdobl wdo

II P desdoblado
Hurler

11

Trat amiento  Curso Patologia

TragueostomEa 7

adenotdectonTa
Adenoamipda-  Mejorla
lectomra

Adenoamigda- Alta sana

lecioinfa

ACG, ATB Mejorfad A
Adenpamigda-

lecionly

ACG, ATH Murio IC

ACG, traqueos- Mejorla al aho
tomfa

Conservador Buena evolucion

ACG resccelon  Bugna evolucién Ulcera acdva

y . Nissen esofagica
ACG y resec- fuena evolucion  ‘Timolipoma
citn ’

ACG, ATH Murlo IC

ATB, ACG Murto

Cateterismo
68/41
(48)

78736
(45) Sat. 83%

56/20
(34) Sat, 66%

75/34

(47) Sat. 66%
76/06 219 d
Sat, 59%

75/40
(50) Sat, 83%

60/20
(40) Sar. 75%

70/30
(56)

140/0~20
02 100§ 561 d

BB/53 (71)
Sat. 3IRF

B6/56 320d
(?2)
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Laboratorio, Gabinete. La hemoglobina fue normal o baja en ocho
pacientes y alta en tres. Radiologia. Ocho pacientes tuvieron cardio
megalia de moderada a intensa. Tres tenfan sobredistension pulmo-
nar y otros 3 aumento de flujo pulmonar. En 4 habia un proceso bron
coneumdénico en el momento del eswdio. Dos pacientes mostraban -
crecimiento de adenoides visible en placas radiograficas laterales de
cuella (fig., 3). Un paciente wvo diveriiculo esofagico; otro, reflujo
gastroesofigico acentuado. En el nifio con timolipoma la TAC mosiré
teiido con densidad parecida a la de la grasa en el hemijtérax derecho.
De 4 gamagramas pulmonares solicitados, 3 mestraron defecto de cap
tacién pulmo ar unilarerla; el caso del timolipoma y los dos de bronco
neumonia.

El elecirocardiograma de la mayoria de los pacientes mostrd creci--
miento del ventriculo derecho con sobrecarga de tipo sistGlico; ondas
R altas en derivaciones precordiales derechas con ondas T negativas.
Un paciente tuvo trazo casi normal, salvo datos de crecimiento de -
auricula derecha: ondas P sumamente altas en DI y DIl cuando 1a sa-
turacién arterial de oxigeno era de 73% (fig. 3). Operado de adenoi-
des, el trazo se normalizd.

Hemodinamica. Las presiones registradas en el ventriculo derecho
estuvieron entre 46 v 140 mmhlg Gistdlica). Las saturaciones arte-
riales variaron enrtre 38 vy 83%, aunque la cavidad "izquierda” de la
que se tomé la muestra fue distinta en cada caso: aurfcula izquierda,
ventriculo izquierdo, aorta. Las resistencias pulmonares que pudie-
ron calcularse variaron de 218 a 561 dinas/cm/seg™ 2, Siempre fue
ron mavores a Jlo normal. -

Trawamiento. Cuatro casos con adenoiditis y uno con hipoplasia de
coanas fueron operados de adenoides y mejoraron ostensiblemente
desde el punto de vista clinica v ECG (ver figs. 3 Cy D). El caso
con acondioplasia recibid tratamiento para la insuficiencia cardiaca
pero falleci6, EI] caso con sindrome de Pierre Robin ha tenido una
evolucion desfavorable, hubo que practicar traqueostomia. E! ca-
so con laringomalacia s6lo ha recibido tratamiento sintomarico y ha
evolucionado bien durante un afio. Hubo un caso de diverticulo eso-
fagico que mejord cuando se operd de funduplicacion v se resecd el
diverticulo.

Un case con timolipoma (ver fig. 2} mejord cuando se resecé el -
timolipoma. Un caso con S. de Kartagener de 3/12 falleci6 a con-
secuencia de una BN, Finalmente, un caso de S, de Hurler,que -
mostrd obsouccion de las vias aéreas superiores, desarrollé una
BN v falleci6.
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Grupo 1ll, Resultados de los pacienies ¢n el Grupo 111, Pacientes con
alteraciones en el sistema vascular pulmonar. HHubo 18 pacientes, El
antecedente mas significativo fueron los cuadros infecciosos de vias -
aéreas inferiores en 6 pacientes. Uno tuvo prematurez.

Signos y sintomas, La disnea, polipnea y la 10s, se presentaron en -
11 pacientes. Hubo cianosis en 9 nifios, en uno estridor, y cuatro te-

nian histaxr ia de insuficiencia cardiaca. En 11 pacicentes el pesoy la

talla estuvieron por debajo del percentil 3, cuatro estaban en esa per-:
centil y el resto en la 50.

I.a exploracién fisica se resume en el cuadro siguiente: (Ver cuadro i1},

Radiologia. En 18 pacientes hubo cardiomegalia: grado len 2, grado
Ten9, grado lllen 6, grado IV en 1. Crecimiento de la arteria pul-
monar en 10. 56lo 6 casos tuvieron aumento de la perfusién pulmonar.
Cuatro, sobredistensién, lL.a silueta cardiaca estaba desviada hacia -
2] hemitérax afectado en un paciente con hipoplasia de una arteria pul-
monar (fig, 4).

Se hizo serie es6fago-gastro-duodenal en 5 nifios, uno tenfa ERGE gra
do 11, uno tenia impresiones de anillo vascular en estfago y el resto -
eran normales.

Gamagrafia. Se hizo en 10 pacientes, Fue anormal en el paciente con
hipoplasia de una arteria pulmonar. Un paciente presentaba datos de -
miiltiples microinfartos. El ECG virrualmente casi siempre mostré

Liaboratorio. Hubo anemia moderada en 3 pacientes, el nivel de hemo-
globina fue normal en 12 pacientes y el resto vario de 15 a 18%. Hemo
dindmicamenrte todos los pacientes vieron hipertensién pulmonar sis-
t6lica enre 47 v 130 con un promedioc de 90.8. Las sawraciones arte
riales varfan de 52 a 8479, y las resistencias vasculares pulmonares de

235 a 672 dinas. 2 casos con hipoplasia de lacirc. pulmonar se vio -

disminucion moderada de la red vascular de un pulmén (fig, 4).

Los dos con hipoplasia de la circulacion pulmonar se hallaban en bue-
nas condiciones durame el periodo de observacion de un afio, no obs -
tante que sus presiones pulmonares fueron de 82 v sistdlica. El ca-
50 con hipoplasia de la rama izquierda pulmonar con presion pulmo--
nar interna de 108 mm Hg ha evolucionado mal, ha caido en

No acept6 la proposicién de una neumonecromia del pulmon con baja
perfusion.

Un caso con talasemia (presién pulmonar sistélica de 87 mm Hg) gra-

dualmente se ha jdo dereriorando vy ha caido en 1.C. 14 casos se han
catalogado como HPP (fig. 6). La mayoria muri6 por ul.C. avanzada

otros cases se perdieron de vista,



Nomlbire, sexo, cdad
M. delinitivo
MITL 17 7M

Hipoplasia art. pulm.

izquicrda

CGO M 9M

Hipoplasia art.pulm,

derecho

BR! M OA 4K
Hipaplasia pulmon
izquicrdo

ZMR M 13A

Talasemia

ONEE M 1A BM
e

Gy M 1M
iy

MCM M 10A
e

LAN M 134A
nee

PCit M M
Hpep

X, Ingreso
Aunlllo vascular
Hipertrofia de
Time

Eswenosis de
triguen
Mizmao
Mismo

CEE

CEL
Ebrrein

ner

CEE

GRUP O [

Exploracion
Flsica
Estridor
Inspiratorio

.

1§ P, desdoblado

leterlcia retraso
paicomotor

Clanosis 1C

Ll P. desdohblado
Clanosis 11 1,
reforzado
Clanosis N 1",

desdaoblado

Cianosis 1C
11 1" desdoblado

Tratamiento
ACG

Rechazo
Cirugla

Esplenecto-
mia, trans-
fusiones

ACG, 0P

ACG, BP
ACG, ATB

ACG, AT

ACG, 1P

Curso

Permanecc estable
IC comtrolada

Mejorfa al aio
4 ahos despuds
C

Empeord 1 ailo

Murld

Murig, 1C

Murie, 1C

Murio, 1C

Patologla

HirPG 1L

Blopaia H1* Gl

Hiperplasia
de ia media

Cateterismo
vD

80/0-12

8252
{63)

108/35
(56)

87/35
(52) 332 d

50/14
(30) 235 d
Sat 65Y,

108/50
(1)

BO
Sat 78%

Sat 0%

90754
(72} Sat 69,



PDIF M 8A
Hep

S5G0O M 4M
Hree

GOIEZ M 4M
HPP

FM]D M oM
Her

FHE M 1A9M
rnee

ASE 17 2A
Hee

MEd IFO3M
e

AGN F 42D
Hee

RDI M2M
gy

N, IC
mvp

CEE
CEE,QN
CEL,

5. awn Clv,

lemorragia
Inracraneal
SiRl

CEE

IC

I P fuerte

IL P fuerte
galope

Clanosis I P
desdoblada
Clamosis IC
IC, arritmlas

ic

Dafo neurologico
e IC

Ic

ACG,ATB
ACG,

ACG,ATH

ACG,BP

ACG,BP

ACG

ACGC

ACG, ATB

ACG,F.Ni-
gsen, B

?
Murls IC
Murie iC
? . HMPGI
Mala evolucién HIP GH
?
?
Murio IC
Mur[ﬁ ic HPP GIV

GRUPO 1IN
floja 2
50/14 (32)

123/58
Sat 52%

130760
(90) Sat 60,

91/23
(44) Sat 75%,

108/58
(75) Sac SA%

E13/65
(83) Sat 547,

90/58
70

47/10 02 100%,
()

105/70
(85) 672 d
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Grupo IV,
Se trata de 11 pacientes, con alteraciones del pardquima pulmonar.

Anrecedentes. Cuatro pacientes presentaron cuadros respiratorios de
repeticién, Cuatro fueron premaruros. Hubo disnea y tos en 3 pacien-
1es, dos de ellos presentaron cianosis, Un nifio presentd artralgias -
por 18 meses, En uno hubo insuficiencia cardiaca. En un paciente hu-
bo policiiemia, en el resio el valor de la hemoglobina fue normal.

Radiol6gicamente todos los pacientes presentaron cardiomegalia. Gra
do I en 3 paciemes, grado 1l cn 4 pacientes, grado 11l en 4 pacicntes,

y un solo caso presentd prominencia de }la pulmonar. Un nifio presen-
16 radiolégicamente imagenes cambiantes en la placa de 1érax y el -
resto hallazgos compatibles con ¢l diagndstico clinico. Serie cardia-
ca. Enwres pacientes se halld cardiomegalia con predominio de las -

cavidades derechas. En la broncografia un nifio present6é un 16hulo -

pulmonar anémalo, Oira se informo como normal,

Gamagraffa. Se hizo en 5 paciemes. Fesuli6d anormal en iodos. En
tres casos concoldante con neumonia o aielectasia, se informé hipo--
perfusitn localizada. En dos, 1 hipoperfusi6n se informé bilateral.

Evolucion. Un caso con artritis reumaroide desarrolld gran hiperten-
sién pulmonar (presi6n pulmonar sisiflica de 101/65). Mejord con -

tratamiento de antiinflamatorios y citotéxicos (fig. 7). Una paciente -
de 17 aiios desarrollo fibrosis pulmonar atribuida a la presencia de
cuerpo extraiio en el bronguio derecho. Desarrolld igualmenie cierto
grado de hipertensién pulmonar v datos radiol6gicos de cor pulmonale.
(fig. 8). Recibi6é antiinflamartorios y mejord discretamente en el cur-
go de un ato. Cuatro casos calificados como displasia broncopulmo-
nar desarrollaron fuerte hipertension pulmonar, (hasta 145 en un ca—
so y fallecieron en insuficiencia cardiaca). Su imagen radiolégica -
mostraba el dano pulmonar y la cardiomegalia en su electrocardiogra
ma, gran crecimiento de ventriculo derecho (fig. 9).(Ver cuadro 1V).

Un caso de fibrosis interticial (fig.. 10) falleci6 en insuficiencia car--
diaca, su presion pulmonar fue de 95/0-10, con resistencias vascula-
res pulmonares de 950 dinas. Oriro caso con el mismo diagn6stico -
dej6 de acudir al INP. E] tercer caso de fibrosis, con presion pulmo
nar de 58/32, mejors con antiinflamatorios y evolucion6 bien, se le

vigild por 12 afios.



Nombre, sexo, edad
Dx. definitivo

MNM 1M 26D M
(Blith

LLLN F 2M

onye

LR| M 4M

DR

LEN M 1M

Dep

SAO IF 1A
Fihrosls intersticial
LMD P 4A

IFibrosis Iatersticial

MMA T° 2A
Fibrosis intersticlal

SON, F 1A 2M
Neumonla Hipidea

ANMA M 4M
Neumon{a lipoldea

GIE M 2A BM
Arvtritls rcimaioide

HISE 7 17A
Fib.por asp. vepetal

Dx. ingreso
Prematurez
Enf{. membrana

hialina
En{, membrana
hlalina
P.C. A.

Mismo

BN y CEE

CEE
DATVP
BN

Hepe

ErMC

GRUPO [V

Exploracién
F{sica

[P aumentado
Clanosis

1P aumentado
P aumentado

1P dnico

11 P acentuado, IC

Cianosig

IC TP deadoblado
galope
IC 11P geentuado

IC ctandsis

I

Tratamiento Curso

ACG, F. Murio

Nissen BP

ACG Mejor{a 2 ailos
ACG ,ATB 7

ACC Murio IC
ACG,ATR Murié 1C
Esteroides Bueng, por 12 3
ACG RBP 7

ACG BP Mejorfa
Egteroldes

ACG BP Murié

Inmunosupre- Mejoria
sores ,osierol-
des ACG

Esteroides AT Mejoria

Patologia

Displasia Mesen-
quimarosa ., HP GlI

Fibrogis intersti-
cial, bronqulecta-
sias

Neumonitis ners-
ticial

Neumonfa lpolden

NeumonTla llpoidea

Fihrosis pulmonar
con restog vegetales

Cateterismo

48710
{31)

VD BlL,484 d

70730
(50 Sat 66%,

145/12
Sat 66% 629 d

95/0-10
Sat 82950 d

58/32
{43)
Sat 905G

71748
(56) Sat 60%

66/32
(44) 951 d

80/8

101/65
(82)
Sat 4%

46/22 (31]
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Grupo V.

Pacientes que presentaron Cor Pulmonale por més de un mecanismo
neumoldgico, l.a mayoria de los pacientes en este grupo (siete ca--
s0s) ruvieron neumopatfa por aspiracion consecutiva a reflujo gas- -
wroesofdgico, Tuvieron hipertensién pulmonar que varié enire 56 y
102. Dos {fallecieron, tres segufan mal en el momento de este estu-
dio ¥ de dos se ignora la evoluci6n, un ejemplo de esta patologia a -
los Rx y ECG es la fig. 11. (Ver cuadro Grupo V),

Antecedentes, Presentaron infecciones de repeticion 7 pacientes, -
dos de cllos fuercn prematuros.  Orros dos tuviewn retraso psico
motor evidente, dos méas ruvieron broncoespasmo. S6lo tres pre- -
senlaron historia de vémitos persistentes, .

Signos y sintomas. Hubo tos en 6 pacicnies, disnea en 5. Todos -
tenfan peso vy talla bajos,

Radiologia. Hubo cardiomegalia en 1odos los casos. Gradolen 1
pacienre, grado Il en 3, grado {llen 2 y grado IV en 2. EI flujo pul
monar se vié aumentado en § casos. La pulmonar estuvo anormal
en 3 pacientes. La serie es6fago-gastro-duodenal demosirs reflu-
jo gastroesofagico en 6 casos. En un paciente se vidé una impresion
de anillo vascular. El exudio de gamagrafia pulmonar se hizo en -
J pacienies: en todos fue anormal' hubo hipoperfusion de un pulmén
en 2 casos, en dos la hipoperfusién fue bilateral. En un ¢studio pa_
ra reflujo gastroesofdgico por medicina nuclear, se demosird la -
aspiracion del medio trazador.

Grupo VI.

LEtiologia dudosa. Consta de 3 pacientes cuyo denominador comin -
es la hipertensién pulmonar demostrada por cateterismo de 79/19 -
hasta 127/77. Posiblemente se trate de hiperiension primaria: dos
no se estudiaron a fondo porque desertaron de la consulta. Uno si-.
gue siendo vigilado y imuestra gran crecimiento del ventriculo de--
recho en el electrocardiograma. (Ver cuadro Grupo VI1).



Nombre, Sexo, CEdad
Dx. delinitivo

CID M 1A 4M
ERGE .

CIDb M 4M
ERGE

SPN M4 M
ERGE

RUJ] M LA 2M
ERGE

HZN M 1M 20D
ERGH

GPA F 1A 1OM
ERGE

FML T alABM
ERGR

SFG M 5M
ERGE, Laringomalacia

GCOR M 7A
. O.Bochdaleck ERGE

Dx. Ingreso
Fiehre en
estudio

BN

TORCH

BN

BN

BN, CEE

crv
Neumnopatfa en

estudio

En estudio

GRUPO V

Exploracién
Prsica

IC

IIP reforzado

HP intenso

IC

Cianoslsg, HP intenso
y condengacldn torax
derecho

Cianosis, [P desdo-
blado

IC, galope

Cianoris 1C
1IP desdoblado

1P desdoblado, con-
dengacién pulmonar
izquierda

Tratamiento Curso
ACG, P, Muris IC
Nlgsen y TR

ACG F. Mal. ?
Nigsen )

ACG F, Mal ?
Nisgen '

ACG, TR 7

., Nigsen

ATB, TR Buena

ATB, TR Murio de sepsls
TR, 8P Buena
ACG,vasodi- 6 A después
latadores asmiitico

Patologia

Uicera esolagica

Esofagitis
P Gl

Esofagitls Micro-
embolins pulm.

¥ibrosig Inters-
ticial

Neumonirls interg-
ticlal

Correccion de Mejorfa con F . Nissen Colapso pulmonar

hernla, Nissen

y fibrosis

Cateterisino
46/31 26 d
{36) Sat, 78%)

80/50 105 d
(55) Sat. 68%,

7B/12
Sar. 4B%

VD 68/0-12
Sat. 87
102/51

56/26

(38) O 2 1007,

62/30 {(46)
970 d Sat 73%
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DISCUSION

La frecuencia dd cor pulmonale crénico en los nifios se desconoce.
En este trabajo se analizan las causas del mismo, que en el servi-
cio de Cardiologia del INP se estudiaron con cateterismo cardiaco,
ya sea para su confirmaci6én diagnéstica o como parte de un proto-
colo de esrtudio, va que el estudio hemodinamico no es necesario --
para establecer este diagnostico (Rodriguez,1986;Nusshaum, 1978,

Grupo 1. S6lo cuenta con un paciente, con paralisis del hemidia--
fragma del lado derecho. En este caso, el tinico problema que po
drfia explicar la elevacion de la presi6n pulmonar fue la hlpoventl
laci6n secundaria a la falta de movilidad del hemidiafragma. Por
este hecho, cl ventriculo derecho se sobrecargd (fig. 1), el cora-
ZOn crecid y aparecid insuficiencia cardiaca.

Aunque respondid favorablemente al tratamiento médico, la plica-
tura del hemidiafragma resolvié el problema de la insuficiencia -
cardiaca y prohablemente hizo que se abatiera la presion enla ar
teria pulmonar. Efectivamente, la mejoria clinica fue evideme, -
ain cuando no se recaleterizd,

Es probable que los efectos benéficos de la intervencion sobre el
diafragma, sean aumentar el volumen corriente del hemitorax. -
Esta observacion ha sido hecha por Noonan (1983). Si bien esre -
problema de parilisis diafragmartica se iolera bien en nihos mayo
res y adultos, en el lactante, como en este caso, la consecuencia
es el cor pulmonale con insuficiencia cardiaca.

Otros autores han observado gue la presencia de patologias que -
reducen el espacio ventilarorio pulmonar -cuando menos ¢n re--
cién nacidos y lactanies- elevan la presiétn pulmonar porque redu
cen el niimero de vasos pulmonares funcionantes: La hernia dia=
fragmatica gigante, los grandes quistes pulmonares (Rudolph, -
1980). :

Un pacienie no catererizado de 12 afios presentaba similirud con -
los casos anteriores: se trataba de un nifio con linfoma no Hodkin
gue ocupaba ¢l abdomen y era de enormes dimensiones. Esto -
causaba un desplazamiento imporrante de ambos hemidiafragmas,
lo que reducia enormemente el espacio ventilatorio. La repercu
sion sobre el veniriculo derecho era evidente: gran crecimiento -
con sobrecarga sist6lica (fig. 12).

o/
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Otras causas de cor pulmonale en nifios, como las secundarias a mal-
formaciones del 16rax, han sido eswudiadas en nuestro medio, Pérez-
Fernandez y cols (1981), reportan el manejo del pecrus carinatum en
ninos. Zamora y Quijano (19268) describen los hallazgos en 7 pacientes
con pectus excavatum. [En ambas series se encuentran evidencias de
aumento de la presion arterial pulmonar, pero en forma discreta. Es
ro confirma los hallazpos de Guller y cls (1974), quienes refieren que
no hav gran repercusion sobre el ventriculo derecho en 54 pacientes -
€On pectus excavalm,

Otras causas de cor pulmonale correspondientes a este grupo, como
los problemas ncurcldgicos, dseos, mioparicos (Perkins 1984), no se
han analizado henodindmicamente en nuestro medio, hasta donde sa-
bemos. Esro seria motivo de otro esrudio.

Grupo 11, El cuadro de cor pulmonale por obstruccion croénica de  -=
vias aéreas superiores es de dificil diagndstico. Lo demuestran los
morivos de ingreso de nuestros pacientes: en otras palabras, el pa-
ciente asocia poco estos problemas.

En 1965 Menashe v cols. describieron la obstruccion de vias aéreas

come causanie de cor pulmoenale, Desde esa fecha se han acumulado
una serie de causas tratando de integrar una asociacidn sindromaéatica
enire la obstruccion de vias aéreas v el sufrimiento del venrtriculo -
derecho (Levin, 1975). Se incluven ahora no sélo los problemas ana
tomicos, sino obstrucciones funcionales (Levine v Simpsger, 1982),

Von Evker y Liljestrand (1946) demostraron que la hipoxia puede -
ocasionar vasocontriccion pulmonar. Esta observacion se ha confir-
macdo en repetidas ocasiones (Noonan, 1971). Hay una relacidn direc
1a entre la magnitud de la hipoxia y la elevacion de la presion pulmo-
nar (Goldring, 1984) ¢sto se ha visto especialmente en nifios. Si es~
ta hipoxia se hace duradera, hay incremento de la capa muscular de
las arteriolas pulmonares (Kennedy v cols., 1983), Lo que hace que
la hipertension pulmonar se perperie afectando al corazon derecho.
Se crea asi un circulo vicioso,

Obstruccion de la via aérea

Hipoxia
Insuf, cardiaca Vasoconstriccion
congestiva pulmonar
Cor pulmonale crénico Elevacion de las

resisiencias pulmonares

Hiperlr‘0+ﬁa de la media
arteriolar

Hipertension pulmonar
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E] estudio de los mecanismos que producen la hipertensién pulmonar
por hipoxia, ha llevado al descubrimiento de miiltiples vias mctabsli
cas. Esras intervienen en la despolarizacion de las fibras arieriola
res, asl como en el flujo de jones de calcio, liberacidn de sustan- -
cias vasoactivas, camhios cn el pH, y muchos mecanismos atn des-
conocidos (Kennedy y cols,, 1985).

En ]a practica, si el problema pulmonar no estad muy avanzado, al-
quitar la obsiruccién de las vias aéreas superiores se ohtiene un -
descenso de la presion pulmonar (Ferrer y cols., 1975; Cayler y
cols,, 1969).

En nuestros casos, no se han ohservado alteraciones en el estado de
conciencia como lo sefialan Cayler y cols., (1969). Desconocemos
la causa de este fendmeno. Lo que es indiscutible es que la obstruc
cion crdnica de las vias aéreas superiores (fig. 3) lleva al cor pul--
monale, a la insuficiencia cardiaca y que este proceso puede ser fa-

tal.

Una patclogia relativamente frecuente en nuestro medio gue induda-
blemente eleva la presién pulmonar, por el mecanismo de la hipo--
xia e infecciones, es la fibrosis quistica del pancreas. No hay ca--

sos cateterizados en nuestro estudio, pero esta patologia debe tener
seen cuenta en el conexto del cor pulmonale crénico. Hay evi--

dencia (distinta de la q1 e da el cateterismo cardiaco) de que el ven-
triculo derecho se sobrecarga por la elevacion de las resistencias -
vasculares pulmonares causadas por la obstruccién crdnica de las -

vias afreas y la hipoxia (Goldring y cols., 1964; Noonan, 1971; -
Redriguez, 1986). Hay datos radioldgicos, ECG, ecocardiograficos
(Nossbaum vy cols., 1978) que hablan del compromiso del ventriculo
derecho, asi como de la caida de estos pacientes en insuficiencia -
cardiaca (Stern y cols., 1986),

EEn los nifios con sindrome de Pierre Rohin la obstruccion de las
vias aéreas parece ser principalmente funcional en muchos casos, -
ya que la hipoplasia de mandibula no permite un espacio adecuado -
para la lengua, v durante el suefio se puede exacerbar la obstruc- -
cién de la via aérea. La misma observacion se ha sefialado en la
acondroplasia, aunque pudiera afadirse la hipotonia muscular que
existe en estos nifios (Levine v cols., 1986). Se ha enunciado un me
canismo semejante en los nifios con sindrome de Down, En pacien-
tes con hipoxia es inleresante destacar que el suefio, por si mismo,
puede desencadenar cpisodios de cor pulmonale como lo ha senala--
do Bovsen y cols, (1979).
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En el caso del paciente con sindrome de Hurler, el problema es tam-
bhién un poco complejo. A las deformidades faciales v toricicas se -
suman la macroglosia (Nora y Fraser, 1980), ¢l retraso memal y la
hipotonfa. Todos estos pueden darnos el cuadro de cor pulmonale.

Sin embargo, la ohstruccion alta de vias aéreas es el problema prin-
cipal en estos nifios que origina la sobrecarga del ventriculo derecho
(Levine y Mustrad, 1975; Noonan, 1971). En nuestro paciente no se
demostré cardiopatia estructural y el ECG muestra fuerte sobrecar-
ga del ventriculo derecho.  Su evolucidn por las complicaciones pro-
pias de estos nifios 1o llevd a la infeccidn con insuficiencia cardiaca,

de la cual murié,

El sindrome de Kartagener es parte de las llamadas enfermedades -
del cilio inmé6vil, En cllas el comiin denominador es 1a poca motili-
dad de los mecanismos encargados de la limpicza del moco en las --
vias aéreas. Estos mocos actiian como una abstruceién funcional en
las partes inferiores del sistema bronquial, Las infecciones, el --
atrapamiento de aire, las microatelectasias y la insuficiencia respi-
ratoria son parte de la evolucién que tienen estos pacientes, En es-
te caso la presion en la arteria pulmonar llegd a 88/53, con una sa-
ruracion de 38% en cavidades izquierdas. EIl paciente falleci6 en in_
suficiencia cardlaca. {Shorgess y col,, 1983).

Un paciente con timolipoma y uno con diverticulo esofigico presen-
taba grandes masas que ocupaban casi todo el tOrax en el primero,y
en el segundo desplazaban importantemente las vias aéreas, motivo
por el que fuelo n integrados a este grupo. Em ambos la alieracitn
que produjeron estas masas los llevo al desarrollo de hiperiension
arterial pulmonar importante (140 v 70 mqu sist6lica respectiva-
mente). Al retirar el obstaculo de la via aérea han mEJorado por -
espacio de 2 afios de observacion.

En general, el grupo estuvo formado por lactantes y prescolares.
Soblresalen de sus antecedentes las infecciones de vias respiratorias
de repeticion (753%)., S6lo dos pacientes 1enfan hisroria de insufi~ -
ciencia cardiaca, pero en su manejo intrahospilalario se manej6 -
con anticongesrtivos el 75%,. El B3% de los pacientes tenian peso v
talla por abajo del percentil 3 para su edad. Porceniajes semejan-
res se han sefalado por Levin y cols. (1873): en su revision de 53
casos de cor pulmonale por obstruceitn de vias aéreas superiores.
Lios datos sefialados indican que estos pacientes son enfermos cro-
nicos con dificil diagndstico y manejo. A pesar de ello, ningtn pa-
ciente presento policitemia, desconocemos la causa de ello.
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v

Radiograficamente, el signo mis llamativo es la cardiomegalia que
fue maéas importante en aquellos pacientes que fallecieron; ni la so-
bredistensién, ni ¢l aumente del flujo pulmonar parecen ser orien-
tadores en esta parologia.

El ECG present6 un patrén de crecimiento de cavidades derechas
con sobrecarga ventricular de tipo sistélico. Ondas R altas en pre
cordiales derechas, So6lo un paciente presentd un ECG casi normal
-evidencia de crecimiento de la auricula derecha-; pensamos que -
en algo puede conmribuir en este caso la sobredistension del térax
que se ohserva en sus radiografias. Efectivamente, ésto ya ha si-
do sefialado por Gewitz y cols. (1977). Orra observacién importan_
te es la correlacion inversa entre la morfologia de laonda Py la
sawmracion arterial, o sea, la repercusidn hipoxica sobre las aurf-
culas como lo sefiala Cabrera y cols (1967). :

Las presiones en la arteria pulmonar variaron ampliamente en es-
tos pacientes (de 48 a 105), con una moda de 65. Las saturaciones
arteriales fueron anormales en casi todos los casos, informéndose

de 38 a 90%.

En el fuiuro, un estudio prospectivo de estos y de cualquier caso -
de cor pulmonale pudiera beneficiarse de la gamagrafia con radio-
niclidos, que al menos en adultos puede cuantificar la disminucién
de la fraccidn de eyeccién del ventriculo derecho. (Berger y cols,
1978).

‘La evolucitn fue mala para los padecimientos de manejo exclusiva-
mente médico, Murieron de acuerdo a lo enunciado por Kawakami
y colg. (1983), aquellos que tuvieron menor saturacion arterial de
oxigeno. No hubo relacién pronéstica entre las presiones de la ar-
teria pulmonar ni el valor de las resistencias en el momento del -
catererismo, ' '

Grupo 1l1l. Varios mecanismos son los causantes de la hiperrension
arierial pulmonar de origen vascular. Entre ellos se encuentran
el gasto cardiaco, la disponibilidad dJde oxigeno v la mezcla venosa
del mismo. Ademads de la capacitancia de la vasculamra pulmonar
(Bergofsky, 1983). El pulmdn sano puede recihir hasia 2.5 veces -
el volumen de sangre circulante sin que hayva una alteracion signifj
cativa de la presioén en la arteria pulmonar.

Trece de los casos guedaron catalogados como hipertension pulmo-
nar primaria, en visia de que la presion pulmonar elevado fue el -
unico factor hallado en la investigacion clinica v el estudio hemodi-
namico y de que en este mismo estudio se descartaroen alteraciones
valvulares v defectos septales. Efecrivamente, este diagnostico de

hiperrension pulmonar primaria se hizo por exclusion (Richy caols.
1984).
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Aun cuando en esie grupo hay-pacientes de muy corta edad (uno de 40
dias y varios de menos de un afo), hay oiros 10 nifios que reunen las
mismas caracteristicas. En los pequeiios podria discurirse que el -

patrén fetal aln no ha involucionado y que es la causa de la hiperien-

sién arterial pulmonar. Sin embargo, cuando se trata de nifios de va
rios meses de edad ya no parece razonable atribuir la hiperiension -
a una etapa involutiva del patrdn arteriolar. .

Miiltiples controversias ha suscitado el tema de la hipertensitn pul-
monar primaria. Tanto en su etiologia, epidemiologfa, diagnéstico,
tratamiento y caracteristicas anammopato]ég:cas.

En los casos de nuestfos pacientes el diagn()sti(_:o se hizo por exclu-
si6n de otras patologias, y en s6lo 6 casos se confirmdé con biopsia

pulmonar. ’

Lia hipertensién pulmenar primaria (Rich y cols., 1984) parece tener
dos patrones;en uno la preponderancia por pacientes adultos jovenes
del sexo femenino es de 9:1. Wagenvoort y cols,, (1970) describe -
en su grupo de nihos una diferencia poco significativa. Nuestra serie
tiene un mavor ndmero de pacientes masculinos, con relacidn de 4:1.
Las posibles explicac iones de &sto pueden ser los criterios de inclu-
sion (punte de vista hemodinamico) o tal vez el nivel econdmico de -
los pacienres que acuden al INP,

Atln clinicamente, la enfermedad ha demostrado dos patrones de com
portamiento. Una enfermedad mavor progresiva y grave que predo-
mina en mujeres jovenes v el orre con mavor frecuencia en hombres,
que riene un curso mas incidioso con una sobrevig a mavor de 3 afos
(Rich, 1984). Nuestros pacientes no pueden ubicarse en ninguno de -
los 2 grupos, ya que murieron la mitad de los nifios y desconocemos
qué paso con 4 de ellos, Sin embargo, subsiste el criterio fundamen
tal de que no se halls por hemodinamica vy por clinica ninguna de las
-Otras causas que puvden elevar la presion pulmonar: cortocircuitos,
neumopatias crdénicas, embolias pulmonares, vasculitis, co]agenopa*
tias, parasitosis, ete.

Este tipo de hiperrension pudiera semejar a la persistencia del pa- -,
trén fetal, a la cual se le han s2falado varias eriologias, las que pro
bav:]emente se combinan en algunos casos para manenariail) La per
sistencia de la hipertrofia normal de la capa muscular de las arterio
las pulmonares, mantenido sobre todo por la hipoxia postnatal ~cua_]_
quiera que sca su causa- v que se agrava por la acidemia; é&stocon
duce a un aumento de las resistencias pulmonares: 2) incremento del
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miisculo liso de la vasculatura arteriolar pulmonar;, 3) reduccibn del
nitmero de vasos ventilatorios: 4) elevacidn del hematocrito que cau-
sa mayor viscosidad de la sangre (Rudolph, 1980),

E] factor mas importante en estos casos con hipertension de este ti-
po probablemente ha sido la hipoxia a la que son tan sensibles las ar
teriolas pulmonares y la acidemia consecuriva, lo gue a su vez pue-
de tener diversas causa; premarurez, SIRl, membrana hialina, obs-
truccién de vias aéreas por aspiracién, etc,

En estos casos puede ser muy ttil como método diagndstico no inva-
sivo la gamagrafia de eyeccion (Fishman y cols., 1983).

En el esmdio integral de estos pacientes prospectivarnente habia que
tener en cuenta las pruebhas farmacolSgicas que abaten la presion pul
monar como la hidralazina (Keller v cols., 1984; Lupi-Herreray -
cols., 1984), y las de Nifedipina (Kennedy y cols., 1985).

En los casos con agenesia vy con hipoplasia de una arteria pulmonar
la hipertensién arierial pulmonar puede deberse a varios factores: -
segin sefialan Espino Vela v cols. (1986).

1)} Al aumento de la resisiencia arteriolar pulmonar.

2) A la probable existencia de factores hormonales productos de
un pulmén no funcionante

3) A la hipoxia

4} A la presencia de malformaciones cardiacas asociadas.

Como por definicién, enlos casos de este trabajo no hubo defectos
asociados, los Gnicos tres facrores cauvsantes de la hipertension son
los primeros enunciados, pero independientemente de la validez de -
tales posibilidades, es invariable que se eleve la presion pulmonar -
cuando uno de los pulmones estd hipoperfundido. Aun cuando la re---
bla es gue los casos con agenesia o con hipoplasia de una arteria pul-
monar se acompanen de otros defecros, es inleresante que en esta -
serie havamos encontramos casos de hipoplasia de una artweria pul-
monar como malformacion aislada.

En una serie de casos con agenesia o con hipoplasia de una arteria
pulimonar en la que todos los pacientes renian defeclo cardiaco aso-
ciado, se relata que guienes ruviceron persistencia del conducto ar-
terial y fueron operados del mismo, "evolucionarcen mal y su hiper
tensién pulmonar no solo no disminuyd, sino que siguié progresan-

' (Espino y cols., 1986). Se puede inferir que en tales pacientes
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el conducto era una malformaci6n accesoria incluso debida probable--
mente-a la hipertensién pulmonar, pero que la patologia de la arteria
pulmonar y su pulmén homélogo eran suficientes para explicar la hi-

pertensién pulmonar.

Por owra parte, cuando por patologia de un pulmén no funcionante -
(tuberculosis, trombosis masiva de una arteria, arelectasia masiva)
se hace neumonectomfa, no se eleva la presién pulmonar si el pul--
mén contralateral no ha desarrollade alteraciones de sus arteriolas
por hipertensién pulmonar crénica (Espino y cols., 1986).

Orro de nuestros pacientes con talasemia no catererizado, lleva el
mismo curso, es decir, hacia el cor pulmonale ¢rénico a juzgar por
sus caracteristicas clinicas y su ECG. Se ha rransfundide por mu--
chos aios.

Las trombosis o tromboembolismos de otra etiologia seguramente -
pueden elevar la presién pulmonar en forma aguda v también croni-
ca (l.evine y cols., 1983). No es comin hacer cateterismo en estos
casos como se hizo en nuestro paciente con talasemia. Sin embargo,
hay evidencia circunstancial de sufrimiento de cavidades derechas:
sobrecarga sistOlica del ventriculo derecho v caida en insuficiencia
cardiaca derecha (Arredondo v cols., 1981). No incluimos en esta
serie, por ejemplo, un caso que fue operado de comunicacién inter-
ventricular a los 2 afics, quien desarrolld enorme hiperrension pul-
monar y a los 6 afnos falleci6., En vida muvo una presion de 105 sis-
t6lica. Su ECG mostraba enorme sobrecarga sist6lica del ventricu-
lo derecho {fig. 12). En la avtopsia mostrd un trombo que oclufa la
arteria pulmonar derecha, 1o que en vida causaba una ausencia to-
tal de perfusién del pulinén derecho.

Grupo 1V, Este grupo consta de  pacientes con patologias muy va-
riadas. Un subgrupo formado por 4 pacientes tenja displasia bron-
copulmonar consecutiva al empleo de venrilacidon mecanica. En.pa-
tologia neonatal, este problema es relativamente frecuente. l.a pre
mamrez, la membrana hialina entre oros problemas son las causas
que obligan al uso de asistencia ventilatoria (Bancalari y cols., 1986)
Si hien este recurso es itil para combatir la insuficiencia respirato-
ria, la accidn mecénica a la larga tiene efectos adversos: el baro- -
trauma de la ventilacion mecanica (Diaz M. y cols., 1988), Adn -
cuando esta patelogia, es decir, la displasia broncopulmonar es fre
cuente, son pocos los casos cateterizados para documentar el fend-
meno gue nos ocupa, €s decir, el cor pulmonale crdnico.
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Nuestros 4 casos atelerizados, tvieron presiones desde el doble hasta
5 veces lo normal, con elevaci6én de las resistencias vasculares pulmo-
nares entre 500 y 600 dinas. A pesar de que el problema es potencial-
mente involutivo como en uno de nuestros casos ohservado por 2 afios,
puede ser grave y tener desenlace fatal como en otro de nuestros pa- -
cientes,

A un grupo de enfermedades del pulmdn de origen desconocido pero con
un comiin denominador, la fibrosis pulmonar con neumopatia crénica y
cor pulmonale, perienecen tres de nuestros pacientes,

l.a apariencia. niacroscopica del pulmén de estos nifios es una mez-
cla de fibrosis con pequefos quistes, dando la apariencia de panal de
abejas al pulmodn (Parc v Fraser, 1985). MicroscOpicamente hay fi-
brosis, proliferacién de la capa muscular arteriolar, con infilerados
linfocitarios, macréfagos y células de inflamacidén. La imagen puede
semejar en ocasiones una bronquiolitis oblirerante.

L.a desorganizacitn del parenquima pulmonar origina hipoxia, disminu-
cion de la vagculatura pulmonar, atrapamiento de aire y sobredisten-
sifin que origina grave hiperrensién pulmonar y la muerwe por insufi- -
ciencia cardiaca derecha (Fletcha M. v cols., 1983).

Una serie de casos de esta poco frecuente patologia fue estudiada en -
Meéxico por Atrie v Contreras {1968); renfan manifestaciones cardiacas
semejantes a las halladas por nosotros, pero no fueron cateterizados.
radiolfgicamente v nuestros pacienres tenfan daros compatibles con cor
pulmonale crdnico (fig, 10).

El manejo de estos pacientes con estercides, ha hecho que mejoren a
pesar de gque en uno de ellos, durante su cateterismo, tuvo una desa-
turacion arterial muy importante y la presidn en arteria pulmonar en
el grupo era entre tres y cinco veces lo normal.

La aspiracion accidental de materiales olecosos, produce una neumo-
nitis cronica de gravedad variable, dependiendo de las propiedades -
quimicas v de la cantidad del marter ial oleoso aspirado,

La imagen anatémica semeja un pulmdn moteado que cuando esta afec
tado masivamente causa gran insuficiencia respiratoria. La instila-
cidén dc gotas nasales, los productos oleosos para el manejo de c6li-
co por madres inexpertas son la causa principal de neumonia lipoidea
(Srern, 1983).
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El producto oleoso causa inflamacion, neumnonitis, fibrosis e infeccio-
nes agregadas, lo que origina una zona de disfunci6n pulmonar. En -
nuestros pacientes no se recabd el antecedente de la administracion de
un producto oleoso, pero la anatomia patoldgica di6 el diagndstico e
nitivo.

El manejo con antiinflamarorios hizo que los pacientes mejoraran, dis
minuyendo la inflamacitn, seguramente mejorando la funcién pulmo--
nar y decreciendo la presidn en la arteria pulmonar que en el carete-
rismo estaba alra.

i.a presencia de material extrafno en las vias aéreas puede ocasionar
infecciones pulmonares graves, abcesos con gran destruccién del pa-
rénquima pulmonar (Murray, 1977), entre estos, la aspiracién de ve-
gerales con la inflamacién e infeccidn subsecuente, la cronicidad de -
estas respuestas, la respuesta del pulmdn contralateral, pudieran ser
la explicacién de ia alieracidn anatomopartolégica de nuestra paciente
con aspiracidn de materiales vegetales. Esta paciente, aungue no tu-
vo una presion pulmonar muy elevada, no mejord significarivamente
con ¢l manejo antiinflamatorio y la reseccién pulmonar.

L.g fisiopatologia de las 1lamadas "enfermedades reuméricas"” no se ha
esclarecido. Sin embargo, su patrédn inflamatorio crénico es la carac
terisrica fundamental. Al parecer la respuesta inmune exagerada a
un estimulo nocive, amplificada y extendida a érganos blanco o a todo
el organismo puede ser un facior importante en la fisiopatologia de es
tas patologias (Josephs, 1984), Posteriormente los procesos de repa-
racion de dicho dano, construiran una cicarriz, estadio final de este
proceso inmune,

De estas enfermedades, 1a mas fecuente en ninos es la artritis reuma-
toide juvenil (Green, 1983}, Su expresién clinica es muy variada, lo -
que ha permitido su clasificacion en entidades clinicas diferentes,

Las complicaciones pulmonares que nos ocupan se presentan exclusiva
mente en la variedad sist€mica de la arwritis reumatoide juvenil. En-
re estas complicaciones se encuentran las neumonitis, el derrame -
pleural, la hemosiderosis pulmonar v el cor pulmonale (Singsen er al,
1983).

~Los hallazgos fisicos de nuestro Onico paciente, confirman estos hechos,
asimismo, su mejoria clinica con el manejo con esreroides e inmunosu-
presores {Ciclofosfamida) comprueban que la neumonitis de imagen cam-
biante hallados en sus radiograffas de 16rax (fig. 7) ¥ su repercusidn so-
bre la funcién pulmonar, asi como sobre el veniriculo derecho, eran los
causanies del cor pulmonale, la presion pulmonar era de 10§/ mmHg sis-
t6lica.
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En nuestro pais owras enfermedades inmunes han sido estudiadas desde
el punto de vista cardiovascular. Linares v cols. (1968), quienes ha--
laron también manifestaciones de cor pulmonale en pacientes con es--
clerodermia. Ailn cuando no se efecrué estudio hemodinadmico, la au--
topsia de eswos pacientes mostrd "zonas de esclerosis intersticial ...

y engrosamiento de los tabiques alveolares ...".

Adn cuando s6lo tenemos dos casos cateterizados de neumopatfa créni-
ca por antigenos de paloma, es probable que el estudio de mas casos -
revele que esia patologia conduce al cor pulmonale cronico si noes -
tratada oportunamente. Estos dos casos tenfan ligera elevacion de la
presion pulmonar (menos de 43 mmig) y no se incluyeron en esta re-
vigsién, Sin embargo, hay que destacar que se trata de afecciones pul
monares gue llegan a producir fibrosis intersticial con reswmiccion -
ventilatoria y con crecimiento de cavidades derechas en el esudio -
ECG (Avitia y Berron, 1983).

Grupo V. Pacientes que tienen mas de una etiologia de cor pulmona-
le en el momento del eswdio hemodindm como su fisiopatologia es -
compleja y no tienen un pamrdn patoldgico uniforme,

Se ha demostrado que la aspiracitn croénica puede producir neumopa- .
tia crénica. En nuestro medio, el reflujo gastroesofigico es la enti-
dad que mas frecuentemente causa aspiracién y cor pulmonale. Esta
enfermedad afecta al pulmén de varios aspecros: las neumonfas re-
currentes, la ncumonitis quimica por aspiracién repetida, la hiper-
sensibilidad v los espamos de la via aérea a nivel de la gloris o del
arbol bronquial.

En una serie de 82 casos estudiados con reflujo vy broncoespasmo por
Berquist y cols,, (1981), 12 pacientes presentaban asociacion con -

neumonias crodnicas y de repeticién, y en 8 el sintoma principal fue

asma. :

La presencia de contenido géstrico en las vias aéreas puede descnca-
denar un reflejo vagal que ocasiona bronconstriccion. El paso de es
te mater ial ocasiona asimismo atelectasias ¥y neumonias. La aspira
citn también cuando es masiva puede llevar al edema pulmonar o a -

la muerte por ahogamiento, o al cor pulmonale cronico (Bovle y cols.
1985).

En los pacientes que componen nuesiyro grupo, uno presentd espasmo
cricofaringeo (obstruccion de las vias aGreas) y los demés por biop-

sia tuvieren {ibrosis, como reaccidn a cuerpo extrafio, datos de hi--
pertensidn pulmonar y neumonirtis.
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Todos los pacientes presentaron datos electrocardiogréaficos de sobre-
carga del ventriculo derecho e hipertension pulmonar por €l cateteris-
mo con presiones entre 45 y 102 mmHg, y las resistencias pulmonares
entre 105 y 970 dinas/seg/cm™ 2,

Los pacientes tuvieron una evolucidn incidiosa; dos murieron a pesar
del manejo intensivo médico-quirirgico. Esto puede == r debido a la
compleja etiopatogenia de la enfermedad. Se sugiere una investiga- -
cién comparativa cuidadosa entre los casos muy avanzados y los que -
responden favorablemente al manejo para dilucidar esta incognita. -
En la experiencia de Berquist y cols., (1981), la funduplicacién de --
Nigsen da excelentes resultados, pero en nuestros casos sélo tuvo éxi
1o en dos casos. Esto puede deberse ala gravedad que habian alcan-
zado, que se expresaba entre otros hechos en la elevada presitn pul-
monar hallada en e] cateterismo, o como sugiere Wilkinson y cols. -
{1981): en nifios con rerraso motor muy avanzado los resultados de -
la cirugia no son los esperados, ya que atin puede haber aspiracién de
saliva y secreciones de la orofaringe,

Otro caso de esta serie presentd hernia de Bochdaleck, reparada v -
con neurnonectomia de pulmon hipoplisico al dia de vida. Presentd -

vomi tos persistentes que llevaron al diagndstico de reflujo gastroeso
fagico y se manejé con funduplicacion de Nissen.

El Gltimo paciente del grupo presentd estridor inspiratorio, su serie

estfago-gastro-duodenal, demostré la presencia de reflujo gastroesoc
fagico, mismo que fue manejado. Por dltimo, fue manejado como as-
matico por espacio de 4 afios y un examen de precipitinas a la leche

¥y el cuadro clinico orientaron al diagndstico de alergia a dichas pro-

teinas. Se sumyendid la ingesta de leche. Todos estos eventos po- -
drian explicar por si solos el cuadro de cor pulmonale y la hiperten-
si6n pulmonar que padecia, por ello se presenta eneste grupo.

Grupo V1. Es un grupo de pacientes cuya etiologia del cor pulmonale
se desconoce. S6lo riene dos pacientes. Uno de ellos ingresé con -
historia de crisis convulsivas manejado con difenilhidantoina. Tenia
anemia de 5.4 g por ciento, bronconeumonia, septicemia e insufi- -
ciencia cardiaca. Este paciente estudiado en miltiples servicios del
hospital tenia heparo-esplenomegalia. Dentro de su esmdio diagndsti-
co se manejé en los protocolos hemato-oncoldgicos de investigacion -
de nuestro hospital, teniendo examenes normales, a excepcién de un
frotis de sangre periférica que sugeria anemia de tipo megaloblastica.
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El manejo con antibi6ticos, anticongestivos y vitaminicos, la suspensién
del DFH que tomaba, hizo que mejorara el cuadro clinico. Bajo sospe- -
chas de cardiopatia se hizo eswudio hemodindmico el cual demostré eleva-

ci6n de la presi6én pulmonar (79/19 (43).

Cuatro afios mis tarde, el nifio presenta una exploracion fisica normal,
ha recuperado su peso y talla, Es examinado periédicamente por diver-
s0s expertos del hospital, quienes le encuentran sano. Podria entonces
pensarse que la hipertensién pulmonar fue en su ingreso, hace 4 afios, -
multifactorial: un elevado gasto cardiaco, la hipoxemia, la septicemia,
¥ un grave desequilibrio metah6lico pudieron elevar la presi6n pulmonar
de forma transitoria. Sin embargo, no sabemos porqué 4 afios después
el nifio continda con un ECG toralmente compatible con sobrecarga del -
ventriculo derecho.

Otro paciente de este estudio, ingresado para examenes dentro del pro-
tocolo de neumopatia crénica de origen a determinar, fue llevado a cate
terismo cardiaco. La serie es6fago-gastro-ducdenal, el gamagrama -
pulmonar y otras pruebas no fueron orientaderas hacia la patologia del
problema pulmonar., Se egres6 al paciente, programandolo para biopsia
pulmonar, ala cual nunca regres6,
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1. i, L3 RX de Ja izquierda muestra la peguefez del pulmdbn derecho cau-
%da por la parkalisis del hemidiafragma noméloyo. A la derecha después
£ la correccion quiritrgica, donde se ve expansion satisfactoria del -
}ulznhn ger eche. El ECG muestra crecimiento auricular (ondas P acuminadas
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Fig, 2. La Rx de la parte superior muestra todo el campo pulmonar de-

recho ocupado por la masa tumoral (timolipoma). La angiocgrafia
del paciente con inyeccion del medio de contraste en el tronco de
la pulmonar muestra el contraste entre Ja circulaci6n pulmonar
igquierda de aspecto normal. y la der2chna cuvos vasos sSe ven a--
plastados (flecha). E1 pulindon derecho se ve muy hequeho [f]gcﬁas
pedufas), por la compresién del tumor. El ECG muestra crecimiento
auricular y ventricular derecho. Obsérvense las ondas P acumina-
das en DI y DIT y las ondas R altas de V4R a V1 con T negativa de

sobrecarga sistélica.
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La Rx de torax muestra crecimiento del corazétn en el pteoperatorio de
una adencamigdalectomia . La Rx lateral de cuello muesﬁra el estre-
chamiento de la oroefaringe (flechas). Esto producia tanto la hiper-
tensikon pulmonatr por obstruccixon crbniéa de las vias adéreas como
ias ondas P (P nulmonale) gque se observan enh el primer ECC. El -
t1razo postoperatorio {Fig. 3D) muestra una reduccik%on éramatica del
voltale de P vy mavor expresion del voltaje de las fuerzas ijzquier-

das.
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Anaiocardiograma de un caso de hipoplasia de la red vascular pulmonar
pulmonar cuya pre;ién habia alcanzado 82 mmHg. Obdérvese la diferen-
cia marcada de la circulacion entre el pulmén izquiepdo,_bién ﬁeff;

fundido y el derecho ue muestra ramas Que}ﬁ6 sé éxt}éndgnﬁmééfallé

de la mitad del,ﬁarénquiha;puiméhéfﬁ¥.
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Figs. HBA,.5B v bC. Un casoc de hipoplasia marcada de la arteria pulmo-
nar izquierda, cuva presién habia alcanzado la cifra de 108 mmHg
Obsérvese en bA. la pequeiez del hemitdrax izquierdo y la posicién
antmala del corazén. La broncdgrafi&'muestra'uné diétribucién ano-
mala del hronqﬁio iunierdb;'Lé éndiograflatﬁqést:a3uné rama 6efeh

cha de 1a pulmonar normal;-V'lafiunierda extraordinariamente hipopla-

sica v verosimilmente de roigen congénito.
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wig. 6. Angiocardiograma y ECE de un caso de hipertensién pulmonar

E:

primarin. Obsérvese gue los vasos pulmonares 'son tortuosns v gue no =

hay capilarizacién en la parte distal de la circulacién. 1l ECG mues-

i-

tria crecimiento auricular v ventricular derechos con sobrecarga -

s.st.0lica acentuada de este Gltimo gue aicaned ana presion de 108 -

[y

4

mig. B2 paciente murio en insuficiencia cardiaca.
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ln caso de artritis reumatoide juvenil con marcadas alteracjones en
la Rx de tobdrax: Discreta cardiomegalia, ipfiltrados difusos en am-
bos campos pulmonares y zona de atelectaéia en la regidn basal del -
pulmén derecho.El ECG muestra crecimiento auricular y ventficular
Gerechos, con dilatacién de este ultimo. Este caso habia alcanzado -

una presion pulmonar de 101/65 mmHg.



Fig. B. Un caso de fibroéié-pulmOnar derecha consecutiva a la ovbstrus

ceién erdnica del bpronguio principal derecho. Obsérvese en la bronco-
grafia que las ramificaciones de la via aérea derecha terminan brus-
camente ¥ no van mas alla del tercio medio del campo pulmonar .

Hay una reaccidon del pulmdn izquierdo. En esta pac;ente la causa d§1~
. problema fue la aspiracién de material vVegetal (astilla de madera)

su evolucion fue desfavorable-y~de§afrdllb.insaturacién érterial

con cifra de Hb de 20 agr. La biopéié ﬁﬁlﬁohaf:fué_infér@adé'comol-
fibrosis pulmonar con preséncia de réstps Qégetélés; |
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Fig. 9. Kx v BECG de displasia
broncopulmonar, consecutiva al
emnleo obligado de ventilador -
mecanico; 21 pérénquima pulmonar
miestra infiltrado difuso bigg-
teral. ! OECG muestra  acentuada
ventricuiar derecha. La pregién
ventricular derecha alcanzé  --
14%77 mmHg. La saturacidon arte-

rial fue de 66%. Finalmente mu-

Tid.
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Fig. 10. Un caso de fibrosis. intersticial. La Rx muestra cardio-
megalia: el ECG (ver primefa parte) importante crecimiento de cavi-
dades derechas. La pacientélfaliaﬁfb en insuficiencia cardiaCB.

1

Yy su presion ventricular derecha.habia alcanzado 95/0-10 mmHg.
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Fig. 1I. Un caso de neumonia por aspiracién consecutiva a refujo-
gastroesofégjco que faquirié fundupliaécibn de Nissen ya que ha-
Lhia c¢ausado esofagitis e hipertensién pulmonar. Esta ultima alcan-
20 102 mnHa. La Rx muestra cardiomegalia y &l ECC gran hipertrofia

ventricular derecha.



y B oe una peciunte operaca de correcion de CTV a los 2 afies. Permaneci6

|

eglab o por esracio de 3 afos. cuando inicid con disnea v hemuptisis.
Ernc?te:erirana se demosird una ausencia total de perfusidn ael putmdn
nderucno. L.da autopsia confirmd un vrombo «n le¢ arteria pulmonar de ese la-
'

lac. Lo presiion 2n vida ilegd a 105 meHg. Este caso no se incliuye ¢n el

yE1ADBI0 pues o alglin momento tuvo cardiopatia. pero ejemplitica bien
! e .
“'a cosox de ratn)ogia extracardiaca con repercusidn y sufrimiento dei -
ventrriculo derecho.

b
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