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COR PULMONALE CRONICO EN LA EDAD 
PEDIATRICA 

Introducción 

Los padecimientos que elevan 1 a presión pulmonar en forma crónica 
repercuten por este mecanismo en el ventriculo derecho. Cuando -
la elevación de presión se hace patente por métodos objetivos, se -
puede hablar de "Cor Pulmonale Crónico" (CPC), o sea, sufrimiento 
crónico del ventriculo derecho causado por un problema extracardia 
co. Este tema no ha sido esrudi ado extensamente en nuestro medio-;­
por lo cual hallamos conveniente comunicar una serie de casos que 
se pueden catalogar bajo el tirulo mencionado. 

Material y método 

Se revisaron 86 cJqJedientes del archivo hemodinámico de Cardiolo-­
gia del lnstiruto Nacional de Pediatría. De ellos se escogieron los -
que se ajustaron a Jos siguientes criterios: 

l. Elevación de la presión pulmonar en el cateterismo superior a 
45 (Hursr, 1978) mm Hg. 

2. Eliminación de cardiopatia intrínseca, es decir, defectos sep­
tales, alrernciones valvulares, miocardiopatia, etc. 

3. Correlación de Jos hechos hemodinán1icos con cuadros clínicos 
capaces de explicar la alteración Jiemodinámica y, por ello, -
el cor pulmonale crónico. 

4. Datos radiológicos, eJectrocardiográficos y otros que apoyaran 
el diagnóstico. 

Se obruvieron 52 expedientes que se analizarán enseguida. 

Resul tndos 

Los 52 pacienres presentaron una gama de patologías muy diversas, 
por lo que 1 ns agrupamos de acte rdo a las estructuras anarómi cas que 
originaron el rraston10: 

/ 
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Grupo l. Alteraciones de alguna de las partes anatómicas del tórax: 
esqueleto óseo, hemidiafragmas, etc. 

Grupo ll. Alteraciones de las vías aéreas a cualquier nivel: coanas, 
laringe, tráquea, bronquios, bronquiolos, alvéolos. 

Grupo lll. Alteraciones de Jos vasos arteriales pulmonares: ramas 
principales, arterias periféricas, arteriolas. 

Grupo IV. Alteraciones del par{,nquima pulmonar: neumonfa, displ,!! 
sia broncopulmonar, neumopatia por antígeno de paloma, artritis 
reumatoide, etc. 

Grupo V. Causas combinadas. 

Análisis por grupos. 

Grupo l. Sólo consta de un paciente que tuvo parálisis del hemidia­
fragma derecho. Este paciente, de un año, sufrió repetidas infec-­
ciones de las vías respiratorias bajas, entre ellns tres bronconeun10 
nías. Fue estudiado en otro centro. Sufrió paro cardiorespiratorio­
y fue enviado al lNP con daño neurológico y diagnóstico de probable -
bronquio anómalo derecho. Su problema más señalado fue la disnea 
con polipnen; ade1nás tuvo regurgitaciones repetidas y convulsiones. 
Tenia peso y talla debajo del percentil 3. Su tórax era sobredisten­
dido y mostraba tiro. No había sop]os cardiacos. Laboratorio.· Leu 
cocitosis moderada; hen1oglobina norrnal. Radiológican1ente tenia -
cardomegalia por crecimiento de cavidades derechas y era eVidente 
la parálisis diafragmática (fig. lA). Había hipoperfusión del pulmón 
derecho. Electrocardiográficamente se halló creci mi en ro importan­
te del ventriculo derecho (R alta en V3R y Vl) y deruricufa derecha 
(acuminnclas en DI y Dll) (Fig. l C). Esmdio hemodinámico. Se halló 
hipertensión pulmonar con presión sistólica de 77 mm Hg. No hubo 
defectos cardiacos. Tratarniento y evolución. Se practicó una plic.!!. 
tura del hemidiafragma y el puln1ón derecho adquirió dimensiones -
normales. El paciente ruvo evolución satisfactoria: se le ha vip:ila-
do por cuatro años. ;.· 

Grupo ll. Antecedentes. Hubo cuadros repetidos de bronconeumonía 
en 10 pacientes: uno tenia historia de parto traumático; otro tenia una 
masa tumoral de gran ramafio en el hemitórax derecho (tin1olipoma) 
(fig. 2A). Signos y síntomas. Fue predominante Ja disnea crónica -
en 9 niños. Tuvieron ros 8 pacientes; de más de dos 1neses en 4 y 
más de un año en dos. Tres pacientes tuvieron cianosis. Dos tuvie­
ron estridor. Dos pacientes tuvieron insuficiencia cardiaca con ede­
ma. El peso ~· talla estuvieron por debajo de la percentil a 3 en 10 -
pacientes. (Ver cuadro Gruro JI). 

/ 



GHUPO 11 

Nornhrc, Sexo, E.dnd Ox. ingreRo ExplornclOn Trnt mnlento Curso Pntologrn Cntctcrls1no 
Dx. tlerfnltlvo Ffelca 

CTH M JA 7M CEE Amlgdalns XXXX Trnr¡ucostomr.1 ? 6H/41 
llipo, de connne ndenoldcctnnfn (48) 

CllJ M JA CEE IC 11 P desdoblado Adenonn1l¡·1ln- Mejoría 7R/36 
ÜhRl. por ndcnoldcs fnz, adenoidea. lcctonHn (45) Snt. R3% 

l"GN r JA CEE 11 r desdoblad o Adenomn lgda- Alta sana 56/20 
Obst. por ndcnoldcs nn1lgdalns XXX lec10111fn (J4) Sat. 66% 

DMS r IA 6M nronqul o IC 11 P Intenso ACG, ATR f\.1ejorfa 3 A 75/J4 
Obst. por ndcnnldcs a1161nalo Adcnnatnlgda- (47) Sat. 66% 

lcc101nra 

SAll r 2A 3f\.1 Acondroplnsla 11 P desdohlnclo IC ACG, ATU f\.lurló IC 76/06 219 d 
Aconc)roplnsla Snt, 59% 

S\VJI M IM Pierre Hnbln IC, pnlndnr hendido ACG, traqueas- Mejorla al afio 75/40 
Pierre Hohln tornfn (SO) Sat, 8J% 

CSM r JA 2M Estridor EE 11 P Intenso Conservmlor Buena evoluc!On 60/20 
Larln¡tnmnlncln (40) Sat, 75% 

ACC M JA BN Galope ACG resección Buena cvoluclOn Ulccrn nctlvn 70/JO 
Dlve1·trcu)o esoíh~co y fo. Nissen esofágica (56) 

ROF M JA Mnsn en tt'lrnx 11 r rerorzndo y con- ACG y resec- Hucnn c·voluclOn ·r11nollpo111a 140/0-20 
·r1 rnol lpo111n dcnsaclOn tOrax dcr. e Ión 02 100% 561 d 

SLM F 3M CEE, 1..:n1n1•lcja 11 P desdobl ndo ACG, ATB Murió IC 88/5J (71) 
Knrta gcncr BN Sat. J8% 

GO) M lA 4M l-lurler 11 P desdoblnclo ATO, ACG Murió 86/56 320 d 
s. ll11rler Obst. vfns n~rcas llurler (72) 
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Laboratorio. Gabinete. La hemoglobina fue normal o baja en ocho 
pacientes y alta en tres. Radio]ogia. Ocl10 pacientes ruvieroil cardi~ 
megalia de moderada a intensa. Tres tenían sobredistensión pulmo­
nar y otros 3 aumento de flujo pulmonar. En 4 había un proceso bron 
coneumónico en el nio1nento del estudio. Dos pacientes 111ostraban :­
crecimiento de adenoides visible en placas radiográficas laterales de 
cuello (fig. 3). Un paciente tuvo diveniculo esofágico; otro, reflujo 
gastroesofágico acentuado. En el niiio con timolipoma la TAC mostró 
tejido con densidad parecida a la de la grasa en el hemitórax derecho. 
De 4 gan1ngrnmns puln1onares solicitados, 3 111ostraron defecto de ca.E 
tación puln1a1 ar unilarcrla; el cnso del ti1nolipo1na y los dos de broncE_ 
neumonía. 

El electrocardiograma de la mayoría de los pacientes mostró creci-­
miento del ventriculo derecho con sobrecarga de tipo sistólico; ondas 
R altas en derivaciones precordiales derechas con ondas T negativas. 
Un paciente ruvo trazo casi nor111al, salvo datos de crecimiento de -
aurícula derecha: ondas P sumamente altas en DI y Dll cuando la sa­
turación arterial de oxigeno era de 73% (fig. 3). Operado de adenoi­
des, el trazo se norn1alizó. 

Hemodinámica. Las presiones registradas en el vcno·icu1o derecho 
estuvieron entre 46 y 140 mmllg (sistólica). Las saturaciones arte­
riales variaron entre 38 y 83%, aunque la cavidad "izquierda" de la 
que se tomó ]a n1uestra fue distinta en cada caso: aurícula izquierda, 
ventriculo izquierdo, aorta. Las resistencias pulmouares que pudie­
ron calcularse variaron de 218 a 561 dinas/cm/seg-::.. Siempre fue 
ron mayores a Jo normal. -

Tratamiento. Cuatro casos con adenoiditis y uno con hipoplasia de 
coru1as fueron operados de adenoides y mejoraron ostensiblemente 
desde el punto de vista clínica y ECG (ver figs. 3 C y D). El caso 
con acondioplasia recibió trntamil'nto para la insuficiencia cardiaca 
pero falleció. El caso con sindrome de Pierre Robín ha tenido una 
evolución desfavorable, hubo que practicar traqueosro1nia. El ca­
so con 1aring:omalacia sólo ha recibido rratan1iento sintomático y ha 
evolucionado bien durante un afio. Hubo un caso de divertículo eso­
fágico que mejoró cuando se operó de funduplicación y se resecó el 
divertículo. 

Un caso con tin1olipo1na (ver fig. 2) n1ejoró cuando se iesecó el 
timolipoma. Un caso con S. de Karragener de 3/12 falleció a con­
secuencia de una BN. Finalmente, un caso de S. de Hur1er,que 
mostró obstrucción de las vías aéreas superiores, desarrolló una 
BN y falleció. 
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Grupo 111. Resultados de los pacie111es en el Gntpo lll. Pacientes con 
alteraciones en el sistema vascular pulmonar. Hubo 18 pacientes. El 
antecedente más significativo fueron los cuadros infecciosos de vías -
aéreas inferiores en 6 pacientes. Uno tuvo pre1nan1rez. 

Signos y síntomas. La disnea, polipnea y la ~os, se presentaron en "." 
11 pacientes. Hubo cianosis en 9 nifios, en uno estridor, y cuatro te­
nían histeria de insuficiencia cardiaca. En 11 pacientes el peso y la 
talla estuvieron por debajo del perccnril 3, cunn·o estaban en esa per- · 
centil y el resto en la 50. 

La exploración física se resume en el cuadro siguiente: (Ver cuadro 111\. 

Radiología. En 18 pacientes hubo cardiomegalia: grado 1 en 2, grado 
11 en 9, grado 111 en 6, grado IV en 1. Crecimiento de la arteria pul­
monar en 10. Sólo 6 casos tuvieron aumento de la perfusión pulmonar. 
Cuatro, sobredistensión. La silueta cardiaca estaba desviada hacia -
el hemitórax afectado en un paciente con hipoplasia de una arteria pul­
monar (fig. 4). 

Se hizo serie esófago-gastro-duodenal en 5 niños, uno tenía ERGE gra 
do 11, uno renía impresiones de anillo vascular en esófago y el resto:­
eran normales. 

Gamagrafía. Se hizo en 10 pacientes. Fue anormal en el paciente con 
hipoplasia de una arteria pulmonar. Un paciente presentaba datos de -
múltiples microinfarros. El ECG virtualmente casi siempre mostró 

Laboratorio. Hubo anemia moderada en 3 pacientes, el nivel de hemo­
globina fue normal en 12 pacientes y el resto varió de 15 a 183. Hemo 
dinámicamenre todos los pacientes DJVieron hipertensión pulmonar sis':" 
tólica enrre 4 7 y 130 con un promedio de 90. S. Las saturaciones arre 
riales varían de 52 a 843 y las resistencias vasculares pulmonares dé" 
235 a 672 dinas. 2 casos con hipoplasia de Ja circ. pulmonar se vió -
disminución moderada de la red vascular de un pulmón (fig. 4 ). 

Los dos con hipoplasia de la circulación pulmonar se hallaban en bue­
nas condiciones duranre el período de observación de un año, no obs -
tante que sus presiones puln1onares fueron de 82 y sistólica. El ca­
so con hipoplas ia de la rama izquierda pul1nonar con presión pulmo-­
nar interna de 108 n1m Hg ha evolucionado mal, ha caído en 
No aceptó la proposición de una ncumonectomia del pulmón con baja 
perfusión. 

Un caso con talasemia (presión pulmonar sistólica de 87 mm Hg) gra­
dualn1ente se ha ido deteriorando v ha caído en 1. C. 14 casos se l1an 
catalogado como HPP (fig. 6). La mayoría murió por ul.C. avanzada 
otros casos se perdieron de vista. 
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Nonihrc, sexo, edad °"· ln{!;rcso ExploraclOn Trntnn1tento Curso Cateterismo 
Dx. definitivo Anillo vascular f' ralea hCG Permanece estable Pnto\ogrn VD 
Mlll I' 7M lllpcrtro(\n tic Estridor lC controlada 80/0-12 
11\poplnsln nrt.pultn. Tinto lnsplrntorlo 
lzqulcrdn IC. 

CGD M 9M Estenosis de 1l P.dcsdoblndo "lo Mcjorrn nl n1'\o 82'52 
lllpo¡ilnsin nrt. puhn. trt'tqucn (63) 
tic re cho 

nn 1 r-19A 4~' ~\huno Reclu1zO 4 nf\os dcs¡luOs 108/35 
11 lpnplnsln pul 111tn1 Cirugfn lC (56) 
lzc¡11\crc10 

Zf\11\ M l3A fv\\SlllO lctcrlcln rctt·nso ERplcnccto~ Empeoro 1 nílo 87/35 
Tnln~cnlln pslcomotor mfo, trnns~ (52) 332 d 

fusiones 

ONE M l A :\f\1 CllE Cianosis IC ACG, BP Murió Mi' G ll 50/14 
l ll'P (30) 235 d 

Snc 6.53 ,. l'GJ M llM CEE 11 P.desdoblndo ACG, UP MurlO, IC Dlopsln HP GI lOR/50 
1111 \l (74) 

MC~I M lOA Eb1nctn Cianosis 11 P, ACG,ATU Murió, lC 80 
11111' rc{orzndo Snt 783 

LAN M l3A llPP Clnnos Is 11 l1, ACG,ATíl MurlO, IC 100/70 
l\PI' deatloblndo (78) 

Snt 7cYXi 

IJCll M 7M CEE Clnnosls IC ACC,AP 7 1-llpur¡llnsln 90/34 
111'1' 11 11 desdoblado de ln mcdln (72) Snt 69% 
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PDF M BA 
111'1' ON,IC JC ACG,ATO 1 50/14 (32) 

sao M 4M D\1VP ll P fuerte ACG, MurlO IC 1 23/58 
IJPP Snr52% 

GOJ: M 4M CEE JI P fuerte ACG,ATíl Murió IC 130/60 
JIPP galope (90) Sat 60% 

FMJJ M 9~1 CEE Cianosis 11 P ACG,BP 1 HPI' 01 91/23 
HPI' dcsdoblndn (44) Sat 75% 

Flfü M IA9M CEE,UN Clnnosls IC ACG,Ui' Mnln evolución HP/1 Gii 108/58 
1 f PI' (75) Sor 54~ 

1\SE F 2A CEl?, JC, arritn1Jas ACG 1 113/M 
IJPP (83) Sat 5•1% 

PEf\.f F 3M S, ll:nvn Clv, IC ACG 1 90158 
lll'P (70) 

AGN F 42D l lc111orrngln Dnílo neuro!Oglco ACG,ATO MurJO IC 4 7/10 02 100% 
1-Jr'P lrtrocrnnenl e IC (24) 

SIR! 

HDIM2M CEE IC ACG,F.NI- Murió IC HPPGIV 105/70 
llPP ssen,BI' (85) 672 d 
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Grupo IV. 

Se trata de 11 pacientes, con alteraciones del paráquima pulmonar. 

Antecedentes. Cuatro pacientes presentaron cuadros respiratorios de 
repetición. Cuatro fueron prematuros. Hubo disnea y tos en 5 pacien­
tes, dos de ellos presentaron cianosis. L'n niño presentó nrtralgias 
por 18 meses. En uno hubo insuficiencia cardiaca. En un paciente hu­
bo policitemia, en el resto el valor ele ]a hen1oglobina fue normal. 

Radi.ológica1nente todos los pacientes prC'sentaron cnrdion1egalia. Gr!!_ 
do 1 en 3 pacientes, grado 11 en 4 pacientes, grado 111 en 4 pacientes, . 
y un solo caso pre~entó prominencia de la pulmonar. Lln niño presen­
tó radiológica1nenre imágenes can1bianrcs en la placa de tórax y el 
resto hallazgos compatibles con el diagnóstico clínico. Serie cardia­
ca. En tres pacientes se halló carc1ion1egalia con predominio de las -
cavidades derechas. En la broncogrnfia un niño presentó un lóbulo -
pulmonar anómalo. Otra se informó como normal. 

Gamagraffa. Se hizo en 5 pacienres. l'esulró anormal en todos. En 
tres casos concordante con neu1nonfa o atelectasia, se informó hipo-­
perfusión localizada. En dos, 1 hipoperfusión se informó bilateral. 

Evolución. Un caso con artritis reumatoide desarrolló gran hiperten­
sión pulmonar (presión pulmonar sistólica de 101/65). Mejoró con 
rrata111ienro ele antiinfJan1atorios y citot.óxicos (fip;. 7). Llna paciente -
de 1 7 años desai·rolló fibrosis pulmonar atribuida a la presencia de 
cuerpo extraño en el bronquio derecho. D2sarrolló igualn1en1e cierro 
grado de hipertensión pulmonar y datos radiológicos de cor pulmonale. 
(fig. 8). ílecibió antiinflamatorios y mejoró discretamente en el cur­
so de un año. Cuatro casos califica dos como displasin broncopulhlo­
nar desarrollaron fuerte hipertensión pulmonar, (hasta 1-15 en un ca­
so y fallecieron en insuficiencia cardiaca). Su imagen radiológica 
mostraba el daño pulmonar y la cardiomegalia en su electrocardiogr!!_ 
ma, gran crecimiento de ventrículo derecho (fig. 9).(Ver cuadro IV). 

Un caso de fibrosis interticial (fig. 10) falleció en insuficiencia car-­
e.Haca, su presión pulmonar fue ele 95/0-10, con resistencias vascula­
res pul1nonares de 950 dinas. Otro caso con el 1nismo diagnóstico -
dejó de acudir al INP. El tercer caso de fibrosis, con presión pulmo 
nar de 58/32. n1ejor6 con anriinfla1narorios y evolucionó bien. se le­
vigiló por 12 años. 

/ . . / 



GRUPO V 

Nnmhrc, sexo, cdml Dx. ln~rcRo Exploroc!On ·rrntn1nlcnto Curso Patología Catetcrisn10 
Dx. definitivo Físico 

fVINt>.1 lM 260 M Prcmoturez llr nu1nentndo ACG, P. Murió Dh;plnsln Mesen- 4 R/10 
Dlll' Cianosis Nlssen DI' qulnuaosn .111' Gii (31) 

LLN F 2M Enf. mc1nbrn11n ACG Mejoría 2 ni1os VD Bl,484 <l 
0111' hlnllnn 

LRI M ·IM Enr, n1c111hrana llP nu1nentado ACG, A'llJ 7 70/30 
01111 hlnlinn (5()) Snt 66% 

~/ LFN M lM P.C. A. llP aurncntado ACG MurlO IC 1·15/12 
DBP lC Snt 66?:, 629 d 

SAO F lA Mls1110 llP Onlco ACG,ATB MurlO IC 95/0-10 
ftllirnsls intcrstlcinl Snt 82'.}¡', 950 d 

LMI F 4A BN y CEE Este roldes 11ucna, por 12 a ['llJrnsis ln!Cf!;fl• 58/32 
Fihrnsls lntcrstlclnl IJP clnl, bronqulcctn- (43) 

slns Snt 90% 

r..1f\1/\ I' 2A CEE 11 P nccntundo, IC ACG BP 7 Ncurnonirls lntcrs- 71/4R 
Fihrni;li; in1crstlclnl Cinnusls tlcinl (56) Snt 66X. 

SGN, I' lA 2M DATVP IC llP desdoblado l\CG ílP Mejoría Ncumonrn llpotden 66/32 
Nc>u111011rn llp1idcn galope Este roldes (44) 951 d 

A~lA M •lf'\'I BN IC llP acentuado ACG /JP Murió Neumonía llpoidcn 60/6 
Ncunumfn llpnldcn 

GJll M 2A Rfl.1 11111' IC el nñiis Is Inmunosupre· Mejoría 101165 
Artritis rct1111otoldc sores ,esterol· (62) 

des ACC Sat 74% 
llSE F l 7A El't'JC IC Estcrolclcs ATIJ ~1ejorrn í-lhrosls puln1onar 4 6/22 (31: 
P' lh. pnr nsp. Vl'~C'tnl con restos vegetales 
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Grupo V. 

Pacientes que presentaron Cor Puln1onale por más de un 111ecanismo 
neun1ológico. 1-n n1ayoria de los pacientes en este grupo (siete ca-­
sos) tuvieron neun1opatía por aspiración consecutiva a reflujo gns- -
troesofágico. Tuvieron hi1iertensi6n puln1onar que varió entre 56 y 
102. Dos fallecieron, tres seguían mal en el momento de este estu­
dio y de clos se ignora la evolución, un ejemplo de esta patología a -
los Rx y ECG es la fig. 11. (Ver cuadro Grupo V). 

Antecedentes. Presentaron infecciones de repetición 7 pacientes, -
dos de c11os fueron prcn1aturos. Orros dos ruvie1on retraso psicQ._ 
n101or evidente, dos n1ás tuvieron broncoespasmo. Sólo tres pre- -
sentaron historia de vómitos persistentes. 

Signos y sinto111as. 1-Iubo ros en 6 pacientes, disnea en 5. Todos -
tenían peso y talla bajos. 

Radiología. Hubo cardiomegnlia en todos los casos. Grado 1 en 1 
paciente, grado 11 en 3, grado lJI en 2 y grado IV en 2. El flujo r'!.! 
manar se vió aun1entacio en 5 casos. La pulmonar estuvo anor111al 
en 3 pacientes. La serie esófago-gasrro-duodenal demostró reflu­
jo gastroesofágico en 6 casos. En un paciente se vió una impresión 
de anillo v3scu1ar. El e~udio de gan1agrafia pulmonar se hizo en -
5 pacientes: en todos fue anormal· hubo hipoperfusión de un pulmón 
en 2 casos, en dos la hipoperfusión fue bilateral. E·n un estudio pa 
ra reflujo gasrroesofágico por 111edicina nuclear, se de111osrr6 la -­
aspiración del n1edio trazador. 

Grupo VI. 

Etiología dudosa. Consta de 3 pacientes cuyo denominador común -
es la hipertensión pulmonar demostrada por cateterismo de 79/19 -
hasta 127177. Posiblemente se trate de hipertensión primaria: dos 
no se esrudiaron a fondo porque desertaron de la consulta. Llno si­
!!Ue siendo vigilado y 1nuesrra gran crecimiento del ventrículo de--· 
recho en el electrocardiograma. (\'er cuadro Grupo\']). 

/ 
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Non1hrc, Sexo, Ednd 
Dx, dcíinltlvo 

Dx. Ingreso ExpJoraclón 
rrslca 

Tratamiento Curso Pntolo¡.;:rn Carctcrlsrno 

CJD M lA 9M Fiebre en IC ACá,P. MurlO IC 46/31 216 d 
EHGE esrudlo Ntssen y TR (36) Snt, 78% 

CJD M 4M ílN llP rerorzado ACG P. Mal. 1 Ulcero eso!,1glca H0/50 105 d 
EltGll Nissen (55) 5ar. 68% 

SPN M4 M TORCll llP Intenso ACG P, Mnl 1 78112 
ERGll IC Nlssen Sat. 48% 

RllJ M lA 2M BN Cianosis, llP Intensa ACG, TR 1 Esof:tglti!I VD 68/0·12 
E ltGll y condcnsnclón t<1rax P'. Nlsscn HP GIJI Sar. 87% 

dcrcct10 
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EHGE blndo 
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l'ML r a lA Bt..f CIV TR, OI, Buena Flbrosls lntcrs- 62/30 (46) 
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Sl'G M SM Neumopntra en Cl:moi::ls IC ACC,vnsodi- 6 A después Neumonitis lntcrs- 110/50 (65) 
E RGE, Lnrlngmnnlncla estudio llP desdoblado lntadores asmático tlclnl 

GOlt M 7A En est\ldlo JIP desdoblndo,con· Corrección de Mcjorfn con F ,Nisscn Colnpso pulmonar 55/16 (35) 
r. o. ílochdtdcck EltGE densnclOn puln1ono.r hernia. Nlsscn y flbrosls Sat. 72% 
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Non1i1rc, Sexo, Ednd 
Dx. definitivo 
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1 
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1 
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1 

Dx. Ingreso 

CEE y cianosis 
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Frslcn 

lC 

GllUPO VI 

Tratnmlento 

ACG 

Curso Pntologfn Cateterismo 

7 121/77 
(102) Snt. 7CIY, 

Sepsif1 hepnto­
csplcnorncgn1ln 
EE 

IC, palidez bazo 
o 3 cn1 

ACG, ATO, vltn- llueno pero Ancn1ln mcgalohl!istlcn 79/19 601\ d 
mlnns ECG anormal (43) Sot, 8·IX1 

llPP 

SIMllOLOGIA 

11 P Onlco te 
cianosis 

IC = lnsuílctcncin cnrdlncn 

ACG, ATO, BP 

ACG "'Mnncjo nnticongcsrlvo (digital, dlt1rétlcos) 
llPP = lllpertcni:;Jón pul1no11nr prtn1nrln 
G =Grado 
CEE '= Cardlopntrn en estudio 
RP = Ulopsln puln1nnor 
ATO .. Antlhlóricos 
RN = Bronconcurnonrn 
1 = Desconocido 
OBP, Dls¡1lnsla brnn%opul111011nr 
d = Dlnns/scg/cn1· 

Alta voluntnrln Normnl 

EltGE=Asplrncl6n crónica o cnfcr1ncdml por reflujo gnAtTocsofh~lco 
Tlt = Manejo 1nédlco de reflujo 

127/38 
(67) 
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DJSCUSJON 

La .frecuencia dcl cor pulmonale crónico en Jos niños se desconoce. 
En este trabajo se nnalizan las causas del mismo, que en el servi­
cio de Cardiología del INP se estudiaron con cateterisn10 cardiaco, 
'ya sea para su confirmación dingnóstfca o como parre de un proto­
colo de estudio, ya que el estudio hemodinámico no es necesario -­
para establecer este diagnóstico (Rodriguez, l 986;Nusshaum, 1978l. 

Grupo l. Sólo cuenta con un paciente, con parálisis del hemidia-­
fragma del Jndo derecho. En este caso, el (mico problema quepo 
dría explicar la elevación de la presión pulmonar fue la hipoventi 
lación secundaria a Ja falta de movilidad del hemidiafragma. Por 
este hecho, el ventriculo derecho se sobrecargó (fig. 1), el cora­
zón creció y apareció insuficiencia cardiaca. 

Aunque respondió favorablemente al tra tamicnto médico, la plica­
rura del hemidiafragma resolvió el problema de la insuficiencia -
cardiaca y probablemente hizo que se abatiera Ja presión en la ar 
teria pulrnonar. Efectiva1nente, la n1ejoria clínica fue evideJTe, ":' 
aún cuando no se recateterizó. 

Es probable que Jos efectos benéficos de Ja intervención sobre el 
diafragma, sean aumentar el volumen corriente del hen1itórax. -
Esta observación ha sido hecha por Noonan (1983). Si bien este -
problema de parálisis diafragmática se tolera bien en niños may~ 
res y adultos, en el lactante? con10 en esre caso, la consecuencia 
es el cor pulmonale con insuficiencia cardiaca. 

Otros autores han observado que la presencia de parologias que -
reducen el espacio ventilatorio pulmonar -cuando 1nenos en re-­
cfén nacidos y lactantes- elevan la presión pulmonar porque redu 
cen el número de vasos pulmonares funcionanres· La hernia dia:­
fragmática gigante, Jos grandes quisres pulmonares (1'udolph, 
1980). . 

Lln paciente no carererizado de 12 años presentaba sin1ilitud con -
los casos nnreriores: se trataba ele un niño con linforna no J-lodkin 
que ocupnba el abdon1en y era de enorn1es cii1nens iones. Esto 
cnusnba un desp]nzamiento importante de ambos hen1idiafrngmas, 
lo que reducía cnormen1ente el espacio venrilarorio. La repercu 
sión sobre el ventriculo Qerecho era evidente: gran crecin1ienro-: 
con sobrecarga sistólica (fig. 12). 

../ 

/ 

... .. .. 
" • 
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Otras causas de cor pu11nonale en nifios. con10 las secundarias a mal­
for111aciones de] t61·ax, han sido esrudiadas en nuestro niedio. Pérez -
Fernández y co]s (1981), reportan el 111nnejo del pecrus carinatum en 
niños. Zamora y Quijano (1968) describen Jos hallazgos en 7 paciemes 
con pecrus excavatu111. En an1bns series se encuentran evidencias de 
aun1enro de la presión arterial pulmonar, pero en furnia discreta. Es 
ro confirma Jos hallazgos de Guller y cls (1974 ), quienes refieren que 
no hay gran repercusión sobre el ventriculo derecho en 54 pacientes -
con pecrus cxca\'ntun1. 

Otrns causas de cor pul111onale correspondientes a este grupo, como 
los problemas neurológicos, óseos, miopáticos (Perkins 1984), no se 
han analizado henodinii1nican1cnre en nuestro medio, hasta donde sa­
bemos. Esro seria n1orivo de otro estudio. 

Grupo 11. El cuadro de cor pulmonale por obstrncción crónica de 
vías aéreas superiores es de dificil diagnóstico. Lo demuestran los 
motivos de ingreso de nuestros pacientes: en otras palabras, el pa­
ciente asocia poco estos problemas. 

En 1965 J\·1enashe y cols. describieron la ohstrucci(Jn de vías aéreas 
con10 causante de cor pulmonale. llisdc esa fecha se han acumulado 
una serie de causas tratando de inregrar una asociación sindromática 
entre Ja obstrucción de vías aéreas v el sufrimiento del ventrículo -
derecho (Levin, 1975). Se incluyen ~hora no sólo los prob1en1as ane.. 
tón1icos, sino obstrucciones funcionales (I_,evine y Simpser, 1982). 

Van Eyker y Liljesrrand (1946) demostraron que la hipoxia puede 
ocasionar vasoconrricción pulmonar. Esta observación se ha confir­
mado en repetidas ocasiones (Noonan, 1971). Hay una relación direc 
ta entre la magnitud de la hipoxia {la elevación de la presión pulmo"'.: 
nar (Goldring, 1984) ésto se ha visto especialmente en niños. Si es­
ta hipoxia se hace duradera, hay incremento de la capa muscular de 
las arteriolas puln1onnres (J<ennedy y cols., 1985). Lo que hace que 
la hipertensión puln1onar se perperúe afectando al corazón derecho. 
Se crea así un circulo vicioso. 

Obst1-ucción de la vía a6rea l_ 
Hipoxia ,.-

lnsuf. cnrdinca \'asoconstricción 

~::g;::!:nale -=ico • Ele:~;~t,n:: las 
+- resistencias pulmonares 

Hipertrofia de la media .__J 
arreriolar 

t Hiperrensrón pulmonar 
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El estudio de los mecanismos que producen la hipenensión pulmonar 
por hipoxia, ha llevado al descubrimiento de múltiples vías metaból.!._ 
cas. Esras intervienen en la despolarización de las fjbras arteriola 
res, así como en el flujo de iones de ca]cio, liberación de sustan - ~ 
cías vasoactivas, cambios en el pH, )'muchos n1ecanisn1os aún des­
conocidos (Kennedy y cols., 1985). 

En Ja práctica, si el problema pulmonar no está muy avanzado, al -
quitar Ja obs1rucci6n de las vías aéreas superiores se obtiene un 
descenso de Ja presión pulmonar (Ferrer y col s., 1975; Ca¡•ler y 
col s. , 1969). 

En nuestros casos, no se han oh~ervado alteraciones en el estado de 
conciencia como Jo señalan Cayler y cols., (1969). Desconocemos 
la causa de este fenómeno. Lo que es indiscutible es que la obstruc 
ción crónica de las vías aéreas superiores (fig. 3) lleva al cor pul--= 
monale, a Ja insuficiencia cardiaca y que este proceso puede ser fa­
tal. 

Una patología relativamente frecuente en nuestro n1edio que induda­
blemente eleva la presión pulmonar, por el mecanismo de la hipo-­
xia e infecciones, es la fibrosis quistica del páncreas. No hay ca­
sos carererizados en nuesrro esrudio, pero esra parologia debe tener. 
se en cuenta en el contexto del cor puln1onale crónico. Hay evi-­
dencia (distinta de la q1 e da el cateterismo cardiaco) de que el ven­
triculo derecho se sobrecarga por la elevación de las resistencias -
vasculares puln1onares causadas por la obstrucción crónica de las -
vías aéreas y la hipoxia (Goldring y cols., 1964; Noonan, 1971; 
Rodriguez, 1986). Hay datos radiológicos, ECG, ecocardiográficos 
(Nossbaum y cols., 1978) que hablan del compromiso del vemrfculo 
derecho, asi como de la caída de estos pacientes en insuficiencia -
cardiaca (Stern y cols. , 198 6). 

En Jos niños con sindrome de Pierre Robin Ja obstrucción de las 
vjas aéreas parece ser principal1nente funcional en muchos casos, -
ya que la hipoplasia de mandíbula no permite un espacio adecuado -
para Ja lengua, y durante el suefio se puede exacerbar la obstruc- -
ción de la vía aérea. La misma observación se ha señalado en la 
acondrop]asia, aunque pudiera añadirse la hipotonia n1uscu1ar que 
existe en estos niños (Levine v cols., 1986). Sl' ha enunciado un me 
canisn10 semejante en los niiiÜs con sindron1e de lliwn. En pacien-­
tes con hipoxia es interesante destacar que el sueño, por si mismo, 
puede desencadenar episodios de cor pulmona1e co1no lo ha señala-­
do Boysen y cols. (1979). 
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En el caso del paciente con síndrome de liurler, el problema es tam­
bién un poco complejo. A las deformidaclcs faciales y torácicas se -
su1nan la macroglosia (Nora y F'raser, 1980), e] retraso n1cntal y la 
hipotonia. Todos estos pueden darnos el cuadro de cor pulmonale. -
Sin embargo, la obstrucción alta de vías aéreas es el proble111a prin­
cipal en estos niños que origina la sobrecarga del ventriculo de1·echo 
(Levine y Mustrad, 1975; Noonan, 1971). En nuestro paciente no se 
demostró cardiopatía esrruc[ural y el ECG muestra fuerte sobrecar­
ga del ventrículo derecho. Su evolución por l::E con1plicaciones pro­
pias de estos niños lo llevó a la infección con insuficiencia cardiaca, 
de la cual murió. 

El síndrome de Kanagcner es panc de lns llamadas cnfermeclndes -
del cilio inn16vil. En ellas el común denon1inndor es la poca n16tili­
dad de los mecnnis1nos cncargnUos de la lin1picza del n1oco en las -­
vías aéreas. Estos mocos actúan con10 una obsrruc.ción funcional en 
las parres inferiores del sistema bronquial. Las infecciones, el 
atrapamiento de aire, las n1icroatelectasias )'la insuficiencia respi­
ratoria son parte de la evolución que rienen estos pacienres. En es­
te caso la presión en la arteria pulmonar llegó a 88/53, con una sa­
turación de 38% en cavidades izquierdns. El paciente falleció en in 
suficiencia cardiaca. (Shorgess y col., 1983). -

Un paciente con ri1nolipon1a y uno con divertículo esofágico presen­
taba grandes masas que ocupaban casi roda el tórax en el pri1ne1·0, y 
en el segundo desplazaban imporranren1cnte las vías aéreas, motivo 
por el que fuem n integrados a este grupo. Em ambos Ja alteración 
que produjeron estas masas Jos llevó al desarrollo de hipertensión 
arterial pulmonar importante (140 y 70 mmHg sistólica respectiva­
mente). Al retirar el obstáculo de Ja vía aérea han mejorado por -
espacio de 2 años de observación. 

En general, el grupo estuvo formado por lactantes y prescolares. 
Sobresalen de sus antecedenrc.·s las infecciones de vías respiratorias 
de repetición (75%). Sólo dos pacientes tenían historia de insufi- -
ciencia cardiaca, pero en su 1nanejo inrrahospltalario se manejó -
con anticong:estivos el 759f,. El 83% de Jos pacientes tenían peso y 
ralla por abajo del percentil 3 para su edad. Porcentajes semejan­
res se han señalado por Levin y cols. (1975): en su revisi6n de 53 
casos de cor pulmonale por obstrucción de vías aéreas superiores. 
Los daios señalados indican que estos pacientes son enfermos cró­
nicos con difícil diagnóstico y manejo. A pesar de ello, ningún pa­
ciente presentó policite111ia, desconoce1nos la causa de ello. 
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Radiográficamente, el signo más llamativo es la cardiomegalia que 
fue más importante en aquellos pacientes que fallecieron; ni la so­
bredisrensión, ni el aumento del flujo pulmonar parecen ser orien­
tadores en esta patología. 

El ECG presentó un patrón de crecimiento de cavidades derechas 
con sobrecarga ventricular de tipo sistólico. Ondas R altas en pr!:_ 
cordiales derechas. Sólo un paciente presentó un ECG casi normal 
-evidencia de crecimiento de la aurícula derecha-; pensamos que -
en algo puede contribuir en este caso la sobredistensión del tórax 
que se observa en sus radiografías. Efectivamente, ésto y a ha si­
do señalado por Gewitz y cols. (1977). Otra observación importan 
te es la correlación Inversa entre la morfología de la onda P y la -
saruraélón arterial, o sea, ·la repercusión hipóxica sobre las aurí­
culas como lo señala Cabrera y cols (1967). 

Las presiones en la arteria pulmonar variaron an1pliamente en es­
tos pacientes (de 48 a 105), con una moda de 65. Las saturaciones 
arteriales fueron anorma]es en casi todos los casos, informándose 
de 38 a 90%. 

En el futuro, un estudio prospectivo de estos y de cualquier caso -
de cor ·pulmonale pudiera beneficiarse de la gamagrafia con radio­
núclidos, que al menos en adultos puede cuantificar la disminución 
de la fracción de eyección del ventriculo derecho. (Berger y cols. 
1978). 

La evolución fue mala para Jos padecimientos de manejo exclusiva­
mente médico. Murieron de acuerdo a lo enunciado por Kawaka1ni 
y cols. (1983), aquellos que tuvieron menor saturación arterial de 
oxigeno. No hubo relación pronóstica entre las presiones de la ar­
teria pul1nonar ni el valor de las resistencias en el mon1ento del .­
cntererisn10, 

Grupo 111. Varios mecanismos son los causantes de la hiperrensión 
arterial pulmonar de origen vascular. Entre elJos se encuentran 
el gasto cardiaco, la disponibilidad de oxígeno y la mezcla venosa 
del n1ismo. Además de la capacitancia de la vnscularura pulmonar 
(Bergofsky, 1983). El pulmón sano puede recibir hasta 2. 5 veces -
el volumen de sangre circulante sin que haya una alteración signifJ_ 
cativa de la presión en la arteria pulmonar. 

Trece de los casos quedaron cara1ogados co1no hipcrrcnsión pu]n10-
nar primaria, en vista de que la presión puln1onar elevado fue el -
único factor hallado en la investi~ación clínica y el esrudio hemodi­
námico y de que en este mismo estudio se descartaron alteraciones 
valvulares y defectos septales. Efectiva1nente, este diagnóstico de 

hipertensión pulmonar primaria se hizo por exclusión (Rich Y cnls. 
1984 ). 
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Aun cuando en este grupo hay· pacientes de muy corta edad (uno de 4 O 
días y varios de menos de un año), hay otros 10 niños que reunen las 
mismas características. En los pequeños podría discutirse que el -
patrón fetal aún no ha involucionado y que es la causa de la hiperten­
sión arrerial pulmonar. Sin embargo, cuando se trata de nifios de V!! 
rios meses de edad ya no parece razonable atribuir Ja hipertensión -
a una etapa involutiva del patrón aneriolar. 

Múltiples controversias ha suscitado el rema de la hipertensión pul­
monar pri rrnria. Tanto en su etiología, epidemiología, diagnóstico, 
tratamiento y características anatomopatológicas. · 

En los casos de nuestros pacientes el diagnóstii;:o se hizo por exclu­
sión de otras patologías, y en sólo 6 casos se confirmó con biopsia 
pulmonar. 

La hipertensión pulmonar primaria (Rich y cols., 1984) parece tener 
dos patrones;en uno la preponderancia por pacientes adultos jóvenes 
del sexo femenino es de 9:1. Wagenvoon y cols., (1970) describe 
en su grupo de ni ñas una diferencia poco significativa. Nuestra serie 
tiene un mayor número de pacienres masculinos, con relación de 4:1. 
Las posibles explicaciones de ésto pueden ser los criterios de inclu­
sión (punto de vista h.emodinámico) o tal vez el nivel económico de 
Jos pacientes que acuden al INP. 

Aún clinicamenré, la enfern1edad ha demostrado dos patrones de com 
portan1icnro. Llna enfer1nedad mayor progresiva)" grave que predo-­
mina en mujeres Jóvenes y el otro con 111ayor frecuencia en hombres, 
que tiene un curso más incidioso con una sobrevio a 1nayor de 5 años 
(Rich, 1984). Nuestros pacientes no pueden ubicarse en ninguno de -
los 2 grupos, ya que murieron la mitad de los niños y desconocemos 
qué pasó con 4 de ellos. Sin embargo, subsiste el criterio fundamen 
tal de que no se halló por hen1odinán1ica y por clínica ninguna de laS 

·brras causas que put:dcn elevar la presión pulmonar: cortocircuitos, 
neu111oparias crónicas, embolias pulmonares, vasculitis, colagenopa­
tias, parasitosis, etc. 

Este tipo de hipertensión pudiera semejar a la persistencia del pa- - 1 

rrón fetal, a la cual se le han seiialado varias etiologías, las que pro 
baDlemente se co1nbinan en algunos casos para n1anren:!rl::i:l) La pc~r 
sisrencia de la hipertrofia normal de la capa muscular de las arrerfO 
las pulmonares, mantenido sobre roda por la hipoxia postnaral -cuf!!­
quiera que sea su causa- y que se agrava por la acidemia; ésto co.!! 
duce a un aumento de las resistencias pulmonares: 2) incren1ento del 
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músculo liso de la vascularura arteriolar pulmonar. 3) reducción del 
número de vasos ventilatorios: 4) elevación del hematocriro que cau­
sa mayor viscosidad de la sangre (Rudolph, 1980). 

El factor más importante en estos casos con hipertensión de.este ti­
po probablemente ha sido la hipoxia a la q.ie son tan sensibles las ª!. 
teriolas pulmonares y la acidemia consecutiva, lo que a su vez pue­
de tener diversas causa; premarurez, SIR!, n1embrana hialina, obs­
trucción de vías aéreas por aspiración, etc. 

En estos casos puede ser muy útil co1110 1nétodo diagnóstico no inva­
sivo la gamagraffa de eyección (Fishman y cols., 1983). 

En el estudio integral de estos pacientes prospectivamente había que 
tener en cuenta las prneba; farmacológicas que abaten la presión pu.!_ 
manar como la hidralazina (Kcller y cols., 1984: Lupi-Herrera y 
cols. , 1984 ), y las de Nifedipina (Kennedy y cols., 1985). 

En los casos con agenesia y con hipoplasia de una arteria pulmonar 
la hipertensión arrerial pulmonar µJede deberse a varios factores: -
según señalan Espino Vela y cols. (1986). 

1) Al aumenro de la resistencia arreriolar pulmonar. 
2) A la probable existencia de factores hori11onales productos de 

un pulmón no funcionan te 
3) A la hipoxia 
4) A la presencia de malformaciones cardiacas asociadas. 

Como por definición, en Jos casos de este trabajo no hubo defectos 
asociados, los únicos tres factores causantes de la hipertensión son 
]os primeros enunciados, pero independientemente de la validez de -
tales posibilidades, es invariable que se eleve la presión pulmonar -
cuando uno de los pulmones está hipoperfundido. Aún cuando la re- -
bla es que los casos con agenesia o con hipoplasia ele una arteria pu1-
n1onar se acompanen de otros defectos, t:s interesante que en esta -
serie hayamos encontramos casos de hipoplasia de una arteria pul­
monar como malforn1ación aislada. 

En una serie de casos con agenesia o con hipop]asia de una arteria 
puln1onar en la que todos Jos pacientes tenían defecto cardinco aso­
ciado, se relata que quienes n1vicron persistencia del conducto ar­
terial y fueron operados del mismo, "evolucionaron mal y su hiper 
tensión pul111onar no sólo no dis1ninuyó, sino que si!,rt.Jió progresan":" 
do" (Espino y cols., 1986). Se puede inferir que en tales pacientes 

/ 
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el conducto era una malformación accesoria incluso debida probable-­
mente a Ja hipertensión pulmonar, pero que la patología de Ja arteria 
pulmonar y su pulmón homólogo eran suficientes para explicar Ja hi­
pertensión pulmonar. 

Por otra parre, cuando por patología de un pulmón no funcionanre 
(tuberculosis, rron1bosis masiva de una arteria, atelectasia masiva) 
se hace neumonectomfa, no se eleva la presión pulmonar si el pul-­
món conrralareral no ha desarrollado alteraciones de sus arteriolas 
por hipertensión pulmonar crónica (Espino y cols., 1986). 

Otro de nuestros pacientes con talasemia no catererizado, lleva el 
mismo curso, es decir, hacia el cor pulmonale crónico a juzgar por 
sus características clínicas y su ECG. Se ha transfundido por mu-­
chas años. 

Las trombosis o rromboembolismos de otra etio1ogia seguramente -
pueden elevar la presión pulmonar en forma aguda y también cróni­
ca (Levine y cols., 1983). No es con1ún hacer cateterismo en esros 
casos co1110 se hizo en nuestro paciente con talasemia. Sin embargo, 
hay evidencia circunstancial de sufrimiento de cavidades derechas: 
sobrecarga sistólica del ventrículo derecho y caída en insuficiencia 
cardiaca derecha (Arredondo y cols., 1981 ). No incluimos en esta 
serie, por ejemp1o, un caso que fue operado de co1nunicación inter­
ventricular n Jos 2 nños, quien clesarrol16 enorme hipertensión pul­
monar y a los 6 años falleció. En vida ruvo una presión de 105 sis­
tólica. Su ECG mosrraba enor1ne sobrecarga sistólica del ventricu­
lo derecho (fig;. 12). En la autopsia mostró un trombo que ocluía la 
arteria pulmonar derecha, lo que en vida causaba una ausencia to­
tal de perfusión del pulmón derecho. 

Grupo IV. Este grupo consta de pacientes con patologías muy va­
riadas. Un subgrupo formado por 4 pacientes tenía displasia bron­
copulmonar consecutiva al empleo de ventilación mecánica. En. pa­
tología neonatal, este problema es relativamente frecuente. La pre 
marurez, la men1brana hialina entre OtTOS proh]emas SOTI ]as causas 
que obligan al uso de asistencia venrilatoria (Bancalari y cols., 1986) 
Si bien este recurso es útil para combatir la insuficiencia respirato­
ria, la acción mecánica a la larga tiene efectos adversos: el haro- -
trauma de Ja ventilación mecánica (Díaz M. y cols., 1988). Aún 
cuando esta patología, es deci;. la displasia broncopulmonar ~s fr~ 
cuente, son pocos los casos carcrerizados para documentar el fenó­
n1eno que nos ocupa, es decir, el cor pu11nonale crónico. 

/ 
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Nuestros 4 casos ateterizados, tuvieron presiones desde el doble hasta 
5 veces lo normal, con e1evación de las resistencias vasculares pulmo­
nares entre 500 y 600 dinas. A pesar de gue el problema es potencial­
mente involurivo como en uno de nuesrros casos observado por 2 años, 
puede ser grave y tener desenlace fatal como en otro de nuestros pa- -
cientes. 

A un grupo de enfermedades del pulmón de origen desconocido pero con 
un común denominador, la fibrosis puln1onar con neumopatía crónica y 
cor pulmona]e, pertenecen tres de nuestros pacientes. 

La apariencia. niacroscópica del pulmón de estos niños es una mez­
cla de fibrosis con pegueiios quistes, dando la apariencia de panal de 
abejas al pulmón (Pare y Fraser, 1985). Microscópicamente hay fi­
brosis, proliferación de la capa muscular arteriolar, con infiltrados 
linfocitarios, macrófagos y células de inflamación. La imagen puede 
semejar en ocasiones una bronquiolitis obli rerante. 

La desorganización del parcnguima pulmonar origina hipoxia, disminu­
ción de la vasculatura pulmonar, aa·apamienro de aire y sobredisten­
sión que origina grave hiperrensión pulmonar y la muerte por insufi- -
ciencia cardiaca derecha (Flctcha M. y cols., 1983). 

Una serie de casos de esta poco frecuente patología fue estudiada en 
Mtxico por Arrie y Conrrcras (1968): tenían 1nanifestacioncs cardiacas 
semejantes a las halladas por nosotros, pero no fueron cateterizados. 
radiológicamente y nuestros pacientes tenían daros compatih]es con cor 
pulmonale crónico (fig. 10). 

EJ rnancjo de estos pacientes con esreroides, ha hecho que mejoren a 
pesar de que en uno de ellos, durante su cateterismo, tuvo una desa­
ruración arterial muy importante y la presión en arteria pulmonar en 
el grupo era entre tres y cinco veces lo normal. 

La aspiración accidental de materiales oleosos, produce una neumo­
nitis crónica de gravt!dad variable, dependiendo de las propiedades -
quin1icas y de la cantidad del marer ial oleoso aspirado. 

La imagen anatómica semeja un pulmón morcado que cuando está afeE_ 
ta do n1asiva111ente causa gran insuficiencia respiratoria. La instila­
ción de gotas nasales, los productos oleosos para el n1anejo de cóli­
co por niadres inexpertas son la causa principal de neun1onia lipoidea 
(Stern, 1983). 
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El producto oleoso causa inflamación, neumonitis, fibrosis e infeccio­
nes agregadas, Jo que origina una zona de disfunción pulmonar. En -
nuestros paciemes no se recabó el antecedente de Ja administración de 
un producto oleoso, pero la anatomía patológica dió el diagnóstico e 
nitivo. 

El manejo con amiinflamatorlos hizo que Jos pacientes mejoraran, di~ 
minuyendo la inflamación, seguramente mejorando la función pulmo-­
nar y decreciendo la presión en la arteria pulmonar que en el catete­
rismo estaba alta. 

La presencia de n1aterial extraño en las vías aéreas puede ocasionar 
infecciones pulmonares graves, abcesos con graTI destrucción del pa­
rénquima pulmonar (Murray, 1977), entre estos, Ja aspiración de ve­
getales con Ja inflamación e infección subsecuente, la cronicidad de -
estas respuestas, la respuesta del pulmón contralareral, pudieran ser 
la explicación de la alteración anatomoparológica de nuestra paciente 
con aspiración de marerialcs vegetales. Esta paciente, aunque no tu­
vo una presión pul1nonar niuy elevada, no mejoró significativamente 
con el manejo antiinflamatorio y la resección pulmonar. 

La fisioµarología de las 11 an1adas "enfern1edades reumáticas" no se ha 
esclarecido. Sin embargo, su parrón inflamatorio crónico es la cara~ 
terística fundan1ental. Al parecer la respuesta inn1une exagerada a 
un estimulo nocivo, an1plificnda y extendida a órp:anos blnnco o a roda 
el organismo puede ser un factor imporrante en la fisiopatologia de e~ 
tas patologías Uosephs, 1984 ). Posteriormente los procesos de repa­
ración de dicho dalia, construirán una cicatriz, estadio final de este 
proceso inmune. 

De estas enfermedades, la más fecuenre en nifios es la artritis reuma­
toide juvenil (Green, 1983). Su expresión clínica es muy variada, Jo -
que ha permitido su clasificación en entidades clínicas diferentes. 

Las complicaciones pulmonares que nos ocupan se presentan exclusiv!!, 
n1ente en la variedad sistémica de la artriris reumaroide juvenil. En­
tre estas co111plicaciones se encuentran las neumonitis, el derrame 
pleural, 13 hemosiderosis pulmonar y el cor pulmcnale (Singsen et al, 
1983) . 

. Los hallazgos físicos de nuestro único paciente, confirman estos hechos, 
as1m1smo, su 111ejoria clínica con el n1anejo con esreroides e inmunosu­
presores (Ciclofosfamida) comprueban que la neumonitis de imagen carn­
biante hallados en sus radiografías de tórax (fig. 7) y su repercusión so­
bre la función pulmonar, así con10 sobre el ventrículo derecho, eran los 
causantes del cor pul mona le. la presión pulmonar era de 1 OQ'mmHg sis­
tólica. 
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En nuestro país otras enfermedades inmunes han sido estudiadas desde 
el punto de vista cardiovascular. Linares y cols. (1968), quienes ha-­
llaron también manifestaciones de cor pulmonale en pacientes con es- -
clerodermia. Aún cuando no se efectuó estudio hemodinámico, Ja au- -
tapsia de estos pacientes mostró "zonas de esclerosis intersticial ... 
y cngrosam iento de Jos tabiques alveolares ... ". 

Aún cuando sólo tenemos dos casos cateterizados de neumopatfa cróni­
ca por antígenos de paloma, es probable que el estudio de más casos -
revele que esta patología conduce al cor pulmonale crónico si no es 
tratada oporrunan1enre. Estos dos casos tenfan ligera elevación de la 
presión pulmonar (menos de 45 mmJ-lg) y no se incluyeron en esta re­
visión. Sin embar·go, hay que destacar que se rrata de afecciones pu.!_ 
manares que llegan a producir fibrosis intersticial con restricción -
ventilaroria y con crecimiento de cavidades derechas en el estudio -
ECG (Avitia y Serrón, 1983). 

Grupo V. Pacientes que tienen más de una etiología de cor pulmona­
le en el momento del esrudio hemodinám como su fisiopatología es 
compleja y no tienen un patrón patológico uniforme. 

Se ha demostrado que la aspiración crónica puede producir neun1opa­
tia crónica. En nuestro inedia, e] reflujo gastroesofágico es la enti­
dad que 111ás frecuentemente causa aspiración y cor pulmonale. Esta 
enfermedad afecta al pulmón de varios aspectos: las neumonías re­
currentes, ]a neumonitis quín1ica por aspiración repetida, la hiper­
sensibilidad y Jos espamos de la vía aérea a nivel de Ja glotis o del 
árbOl bronquial. 

En una serie de 82 casos estudiados con reflujo y broncoespasmo por 
Berquist y cols., (1981), 12 pacientes presentaban asociación con 
neumonías crónicas y de repetición, y en Bel síntoma principal fue 
asma. 

La presencia de contenido gástrico en las vías aéreas puede desenca­
denar un reflejo vagal que ocasiona bronconsrricción. El paso de e~ 
te n1atcrial ocasiona asín1ismo atelectnsias y neumonías. La aspira 
ción también cuando es masiva puede llevar al edema pulmonar o a :­
la muerte por ahogamiento, o al cor pulmonale crónico (Boyle y cols. 
1985 ). 

En los pacientes que componen nuestro grupo, uno presentó espasmo 
cricofaríngeo (obstrucción de las vías a<'.:reas) y los demás por biop­
sia ruvieron fibrosis, con10 reacción a cuerpo extraiio, datos de hi-­
perlcnsión puln1onar y neun1onitis. 

/ 
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Todos los pacientes presentaron datos electrocar diográficos de sobre­
carga del ventrículo derecho e hipertensión pulmonar por el cateteris­
mo con presiones entre 45 y 10_;! mmHg, y las resistencias pulmonares 
entre 105 y 970 dinas/seg/cm-". 

Los pacientes ruvieron una evolución incidiosa; dos murieron a pesar 
del manejo intensivo médico-quirúrgico. Esto puede re r debido a la 
compleja etiopatogenia de la enfermedad. Se sugiere una investiga- -
ción comparativa cuidadosa entre los casos muy avanzados y los que -
responden favorablemente al manejo para dilucidar esta incógnita. 
En la experiencia de Berquist y cols., (1981 ), la funduplicación de 
Nissen da exce1entes resultados, pero en nuestrOs casos sólo tuvo éxi 
ro en cbs casos. Esto puede deberse a la gravedad que habían alcan=­
zado, que se e~-presaba eno·e otros hechos en la elevada presión pul­
monar hallada en el cateterismo, o como sugiere Wilkinson y cols. -
(1981 ): en niños con retraso motor muy avanzado los resultados de 
la cirugía no son Jos esperados, ya que aún puede haber aspiración de 
saliva y secreciones de la orofaringe. 

Otro caso de esta serie presentó hernia de Bochdaleck, reparada y -
con neumonccromfa de pulmón hipoplásico al día de vida. Presentó -
vómitos persistentes que llevaron al diagnóstico de reflujo gastroeso 
fágico y se .manejó con funduplicación de Nissen. -

El último paciente del grupo presentó estridor inspiratorio, su serie 
esófago-gastro-duodcnal, demostró la presencia de reflujo gasrroes~ 
fágico, mismo que fue n1anejado. Por últin10, fue manejado co1110 as­
mático por espacio de 4 años y un examen de precipitinas a la leche 
y el cuadro clínico orientaron al diagnóstico de alergia a dichas pro­
teínas. Se su,pendió la ingesta de leche. Todos estos eventos po- -
drian explicar por sí solos el cuadro de cor pulmonale y la hiperten­
sión pulmonar que padecía, por ello se presenta en este grupo. 

Grupo VI. Es un grupo de pacientes cuya etiología del cor pulmonale 
se desconoce. Sólo tiene dos pacientes. Uno de ellos ingresó con 
historia de crisis convulsivas n1anejado con difenilhidantoína. Tenía 
ane111ia de 5.4 g por ciento, bronconeumonia, septicemia e insufi- -
ciencia cardiaca. Este paciente esrudiado en múltiples servicios del 
hospital renía hepato-esplenomegalia. Dentro de su estudio diagnósti­
co se manejó en los protocolos he1naro-oncol6gicos de investigación -
de nuestro hospital, teniendo exámenes normales, a excepción de un 
frotis de sangre periférica que sugería anemia de tipo rnegaloblástica. 

/ 
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El manejo con antibióticos, anticongestivos y vitamfnicos, la suspensión 
del DFH que tomaba, hizo que mejorara el cuadro clinico. Bajo sospe- -
chas de cardiopatía se hizo estudio hemodinámico el cual demostró eleva­
ción de la presión pulmonar (79/19 (43). 

Cuatro aiios más tarde, el niño presenta una exploración ffsica normal, 
ha recuperado su peso y talla, Es examinado periódicamente por diver­
sos e>qiertos del hospital, quienes le encuentran sano. Podria entonces 
pensarse que la hipertensión pulmonar fue en su ingreso, hace 4 años, -
multifactorial: un elevado gasro cardiaco, la hipoxemia, la septicemia, 
y un grave desequilibrio metabólico pudieron elevar la presión pulmonar 
de forma transitaría. Sin embargo, no sabemos porqué 4 años después 
el niño continúa con un ECG totalmente compatible con sobrecarga del -
ventrfculo derecho. 

Otro paciente de este estudio, ingresado para exámenes dentro del pro­
tocolo de neun1opatía crónica de origen a determinar, fue llevado a ca t.!:_ 
terismo cardiaco. La serie esófago-gastro-duodenal, el gamagrama 
pulmonar y otras pruebas no fueron orientadoras hacia la patología del 
problema pulmonar. Se egresó al paciente, programándolo para biopsia 
pulmonar, a la cual nunca regresó. 
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F'ig. 2. La R>: de la parte supcri_or 111uestra todO el campo plllffionar de­

r:eéhÜ- ocupado por la m•Jsa tumoro.1 ( ti1noli pomo). Lfl angiograf1a· 

del pac]ent.e con inyecc.ión del medio de contr·aste en el tronco de 

la pulinor.ar muestra el contr·aste entre }a circulación pulmonár 

i;.i:qulerda de aspecto normal, y la derecha cuyos vasos se \.'en a-­

plast.ados (flecha). El pul1nón deracho se ve muy pequei"lo (flechas 

peciuf\as). por .la compresión del t~mor. El ECG :nuestra crecimiento 

aurioular y ventricular derecho. Obsérvense las ondas P-acumina­

das'en DI y DJI y las ondas R alt~s de V4R a Vl con T negativa de 

sohrecarga sistólica. 
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Anqiocardiograma de un caso de hipoplasia de la red vascular pulmonar 

pul1nonar cuya presj_ón habia alcanzado 82 mmHg. Obdérvese la dj feren­

ciñ marcada de la circulación entre ~l pulmón izquierdo, bien per­

fundido )' el derecho ue n1uescr~ ramas que.no se extienden más allá 

de la mitad óel parénquima pulmonar.· 
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Fi gs. 5A. 5B 'i b,.... Un caso de hl poplasi"ñ
0 

ñ1arcada de la arteria pulmo-

nar ·izquierda. Cl\YH J.>resión habia alcanzado la cifra de 108 minHg 

Obsé!'"'vese en 5A. ln pequef'\ez del hemit6rax izquierdo y la posición 

anómala del corazón. La broncogréSfia muestra una disl:I.'ibucié1n anó-

n1ola del 11ronquio iZquierdo. La angiografia 1nuestra una rama óere--

Cha de Ja pulmonar normal. ~· la izquierda extraordinariamente hipoplá-

si ca y veros:!miln1ente de roigen congénj to. 
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Lln caso de artritis reumatojde juveniJ con marcadas alteraciones en 

la Rx de tórax: Discreta cardjomegalia, infiltrados difusos ~n am-

bos campos pulmonares y zona de dtelectasia en la región basal del -

pulmón derecho.E! ECG muestra crecimiento auricular y ventricular 

óerechos. con dilatación de este último. Este caso habia alcanzado 

una presión pulmonar de 101/65 mmHg. 
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Fig. 8. Un caso de flbrosis pulmonar derecha consecutiva a la obstrU• 

cción crónica del bronquio Principal derecho. Obsérvese en la bronco-

grafia que las ramificaciones de Ja via aérea derecha terminan brus-

camcnte y no van mas allá del tercio medio del campo pulmona·r 

Hay una reacción del pulmón izquierdo. En esta paciente la causa del 

problema fue la aspiración de material Vegetal (astilla de maderaj 

su f'volución fue desfavorable y desarrolló insaturación arterial 

con cifra de Hb de 70 gr. La biopsia pulmonar. fue informada como -

fibrosis pulmonar con presencia de restos vegetales. 
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bront:opulmonar. consecuti\.'a al 

empleo obligado de ventilador -
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(SEGUNDA. PARTE) 

J-·iq. 10. Un caso de fibrosis lnterstiCial. La Rx muest:.ra cardio­

meqallu; el ECG (ver primera parte) importnnte crecimiento de cavj~ 

dndes derechas. La paciente fnlleci6 en insufi.ciencia cardjaca 

y su presj ón vontricular derecha habta· alcanzado 95/0-10 mn1Hc;. 
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Fjq. J:. Un caso ele ncumonia por aspir3ci6n consecutj\/a a refujo-

gast1·0':1sofáglco que ré!quirió fundupliaación de N:i.sst:?n ya que· ha­

bía co.~sado esofttgi.tis e hJ.pert.ensiún pulmonar. Esta úl"tima alean-

zó _l 02 m1ilH9. La H:..: muestra cardiomegalia y el ECG gran hivertr·ofia 

vent.r-icular derecha . 
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