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INTRODUCCION 

La llipertcnsi6n Arte'rial Pulmonar Primaria (llAP-P) o de­

etiolog!a desconocida es una entidad rara, pobremente entend! 

da en su cticrpatogcnia y de curso generalmente fatal a corto­

plazo. Es un padecimiento que afecta primordialmente a gcntc­

joven y que tiene predominio en ol sexo femenino (1,2). Sus -

1signo!J y síntomas so relacionan a .la exiatcncia de hiperten_­

si6n arterial pulmonar (ITAí') cuya cnusa no rcnulta clarn. El­

diagn6stico se establece por exclusión de otras patologías Cü 
paces de gcncrcir llAP. La calidud de vida de estos pcicicntes -

está limitcida en general por síntomcia relacionados n la inca_ 

pacidad que tienen para incrementar su lJüGto c.:irdíaco durante 

el ejercicio y así, aon frecuentes la disnc.:i, el sincope y el 

angar do esfuerzo. Se agregan en la cvoluci6n m.:inifcntacioncs 

do insuficiencia cardíaca congestivo-venosa (ICCV) de qrado -

variable. La etapa fin.il no car.i.ctoriza por síndrome t.lc b<ljo­

gasto, c ICCV (3,4,22). 

Aunque la llAP-P tiene un GUotr.:1to du daño vascular impo!. 

tanto, tambion existo evidencia de componente vasoospástico, -

potencialmente reversible, que puedo ser significativo en al_ 

gunos casos ( 5, 61 • lle de nhi, que C!n la a 1 timn dl?cada ha sur_ 

gido un intor6s renovado en el uno de fármacos vasodilatado_­

rea en el manejo do estos enfermos en un intento de prolongar 

o cuando menos de mejornr su calidad de vida (7-11,22). ¿Es­

esto posible ? • 

En el prc!3entc entudio, comunicamos la experiencia dcri 

vndn del uso do vasodilatadores en 40 pacientes con llAP-P es_ 

tudiados, en los dltirnos 10 años, do manera consecutiva en el 

Ocpto. do Cardionournología del Instituto Nacional de Cardiol2 

gín "Ignacio Ch5vez", 
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MATERIAL Y METODOS 

Pacientes. En los 40 pacientes estudiados, el dÍagn6stico de­
do HJ\P-P se cstnblcci6 por la dcmostraci6n de Hl\P en cuya g6_ 

nesis no se pudo reconocer una causa, activa o pasiva, capaz­
dc generarla (12,13), Su estudio incluy6, ademas de historia­

cl!.nica y cxámcn ft:sico, los siguientes estudios: perfil inm~ 

16gico, estudio radiol6gico, ECG, ccocardiográfico, pruebas -
de función rcapiratoria, gamagrafia pulmonar y de los micm_ -
broa inferiores y finalmente estudio hcmodin5mico. Con esta -
mctodolog!a los pacientes cumplieron con los criterios csta_­

blccidos para el diagnóstico de HJ\P-P (2, 14), 

Estudio hcmodinlimico. El protocolo de estudio de estos pacic!!. 

tea se ha mantenido practicamcnte sin modificación en el 
transcurso de los años. Todos los procedimientos fueron expl1 
cados a lon pacientes o a sus Padres con anticipación y se oE_ 
tuvo su conscntimionto por escrito. 

J.os pacientes fueron estudiados en ayuno y en la posi_ -
ci6n de dccG.bito supino. Ho recibieron ninglln otro tipo de mg 
dicaci6n excepto sedación ligera (hidrato do cloral v.o.) en-. . 
algunos niños. La rnctodolog!a do la medición hcmodin~mica, --
realizados tanto en el reposo como durante el ojorcicio y la­
valoraci6n de respuesta a drogas vasodilntadorao se ha publi_ 
cado previamente (S,9,16). Drevcmcntc, el gasto cardiaco (GC) 
se midi6 por el m6todo do termodiluci6n y lao presiones vasc~ 
lares se obtuvieron con un cat6tcr de Swan-Ganz colocado en -
la arteria pulmonar. Este cat6ter airvi6 tambien paro el mue.!! 
treo de sangre venosa mezclada. Se canul6 tambien la arteria­
humeral con una aguja de Cournand-Potts para el registro de -
la presión sist6mica y muestreo de sangre arterial. Se utili_ 
zaron las f6rrnulaa establecidao para el cálculo del indice -­
cardiaco (IC), Resistencia vascular pulmonar total {Rp), Re_­
sistencia sist6mica (Rs) y el indice Rp/Rs • 

Eiercicio. Se familiarizó a loa pacientes con la t6cnica. De& 
pues do las mediciones de control, el paciente realizó el e_­
jercicio en la posición de decllbito supino con el m6todo de -
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Dronfin y cola. 117). Las presiones vasculares se registraron 

continuamente excepto durante la colccci6n de las muestras de 

sangre. Las rnucstraa do sangre y de airo espirado se colecta_ 
ron simult~ncamcntc y fueron analizadas do inmediato. El GC -

fue medido durante el Gltimo minuto del ejercicio. Esta forma 

do ejercicio aumenta al consumo de o
2 

de reposo cuando mcnos­

al doblo (17). 

Reto con vasodilatador. Dcspucs de obtener las mediciones ha_ 

sales, se administr6 la droga V;:isodilatadora. La dosis en cl­

caso del isoprotcrcnol {ISO) fue de 3 a 5 mcg en la arteria -

pulmonar en un periodo de un minuto. La hidralazina (llDL) sc­

administr6 a raz6n de 0.33 mg/Kg en al mismo sitio y en un p~ 

riada de 3 minutoa y la nifcdipina (NFD) en dosis de 10 a 20-
mg por via sublingual. 

Se rogistr6 l<i Pp y la Po continuamantc excepto durantc­

la colecci6n do las mucslraa de sangre. El GC se midi6 cada -

15 minutoo hasta lograr un incremento sostenido 130 a 45 min. 
aprox.) en el caso de la llDL y de la NFO. Con el ISO el efec_ 

'to vasodilatador se obaerv6 a los 3-5 min. Una vez obtenido -
el efecto del medicamento, en la mayoría de los pacientes se­

rcpiti6 el ejercicio. 
Con baso en los resultados del cateterismo y la respues_ 

ta al roto con el vasodilatador se scpar6 a los pacientes en­

des grupoo: con respuesta (R) o sin olla INR). Una rospuceta­
ben6fica oc definió como: una disminuci6n de la Pp o de la Rp 

() 30% del basnl), sin efecto dolctdreo hemodintimico sistdmi_ 
co, Para esto a1timo so considcr6 la disminución de la rela_­

ción Rp/Rs como evidencia do un efecto predominantemente pul_ 

manar. Tambi6n se considor6 a la ausencia de deterioro del iri_ 
tcrcambio gaseoso como parte de la respuesta bcn6fica. A los­

pacicntes que tuvieron una respuesta bcn6fica durante el roto 

agudo, se les continuó la misma mcdicaci6n por via oral: isa_ 

protcrenol tabletas SL cada 4 ha en el caso de ISO, para la -
UDL SO mg c/6hs v.o. y para la NFD 10 mg cada 6 a O hs v.o. -

En la mayoría de los pacientes la respuesta a la madicaci6n -
v.o. fue valorada a los siete dina con un nuevo cateterismo,-
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Posteriormente su ovoluci6n hcmodin:'i.mica y la roactividad va~ 
cular al fármaco se ha determinado con cateterismos a intcLV~ 

los regulares de tiempo (cada 12 meses promedio). Así mismo,­

por razones naturales de la longitud en ol tiempo del estudio, 

algunos pacientes han tenido cambios en su mcdicaci6n. La do_ 
cisión para el cambio de drrn3a so ha basado en los resultados 

de un estudio hcmodin:'i.mico. 

Para el an:'i.liais estadístico se utilizó el m6todo de la­

t de studcnt para muestras pareadas y no pareadas. El an:'i.li_­
s!s de sobrcvida se llevó a cabo con el m6todo estimado do K~ 

plan-M~jcr (lB,19), Todos los resultados so expresan como va_ 
lar medio + un error cstandar de la media (EEM). 
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RESULTADOS 

La edad media dol grupo es de 21 ± 1.6 años y cst! intc_ 

grada por 29 mujeres con edad promedio de 21.8 ± 1.7 (rango -

6 a 43) años y por 11 hombres do 19.l ± 3.B (rango 1 a 41) a_ 
ñas. Las características clínicas y los hallazgos hcmodin~mi_ 

cos iniciales del grupo so muestran en el cuadro l. La mayo_­

r!a do los pacientes (75%) se encontraba en clase funcional -

II y III (NYHA). Loo síntomas predominantes eran: disnea de -

esfuerzo (95%), síncope (62.5%) 1 palpitacionco 155%), angor ( 

17. S\), Había evidencia de ICCV en el 25% y do cianosis en el 

45% de los enfermos, El índice cardiotorácico (ICT) promedio­

fuc 53 ± 1.2% • 

Todos loa pacicntos tenían Hl\P 164 ± 3,5 mmHg) y aumento 

de la Rp (23.6 ± 2 U/m2) con prosi6n capilar normal, La rcla_ 

ci6n Rp/Ra fue de 0.84 ± 0.06 y la Pao2 basal era de 56.3 ± 
1.8 nunllg. 

Respuesta (aquda) al vasodilatador. 

Con baso en loe resultados del cateterismo, los pacientes 
fueron separados en 17 que mostraron respuesta benéfica (R) y 

20 que no roapondiaron (NR) . A 3 do loa pacientes no se lea -

realizó reto. Dos de ellos porque tenían hipotonsi6n arterial 
siat~mica importante Con uno do estos había sospecha de hipe~ 
tensión portal asociada). El otro falleció durante al cateto_ 

riemo antes de cualquier intervención. Estos pacientes forman 
parte dal grupo NR a largo plazo. Así mismo, 3 de loe pacien_ 

tes que inicialmente no respondieron, lo hicieron postorior_­
montc a un segundo roto con otra droga (ver dcspues) y pasa_­
ro~ a formar parte del grupo R en su seguimiento a largo pla_ 

zo. 
Las características clínicas y hcmodin4micas del grupo R 

y NR se muestran en al cuadro 2. Los pacientes del grupo R (­
incluyendo a los 3 que inicialmento no habían respondido) tu_ 

vieron una clase funcional mejor (NYHA) que loe dol grupo NR. 
El 60\ se encontraba en clase funcional I o II. En el grupo -
NR hubo mayor grado de cardiomegalia, datos do ICCV y mayor -
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porcentaje de cianosis. Angor y s!ncopc de esfuerzo, por otro 
lado, fueron mas frecuentes en el grupo R. 

En la hemodin~mica b~sal, en el grupo R i:;c documcnt6 una 

menor P°p que en ol grupo NR {49 ±. J,J vs 77 ±. 4 rnmllg, p( O.OS) 

menor Rp 116.n ± 1.9 vn 29 ± 3 U/m2 , p( o.OS) y la rclaci6n -

Rp/Rs fue tambicn inferior en este iJrupo (0.59 ± 0.04 va 1.05 

± 0.06, p( O.O.SI. No hubo diferencian en el IC o en la Pao
2

• 

Los resultados de la respuesta a la droga vasodil,1t.:i.dora 

so muestran en el cuadro 3 y en la figura l. En los pacientes 

del grupo R, la rc$pucsta se caracteriz6 por una disminuci6n­

significativa de ln iip (de 52 .± ,1 a 41 .± 4 mmllg, p( 0.05), 

Los valores busalcs en este caoo representan a aquellos enea!}_ 

trados inmcdiatnmcntc anlcs del reto. J,a Rp diominuy6 de 17.1 

.±. 1.9 a 9 ±. 1 U/m2 , p{ O.OS y el IC se incrementó de 3,37 ±. 
0. 2 a 4. 85 ±. O, 4 L/min/m2 , p ( O. 05. La Pao

2 
tambicn se incrc_ 

mentó significativamente de 59.7 .±. 2 a 65.2 !:. 2 nimHg, p( O.OS. 

La relac16n Rp/ns disminuy6 aunque no oignificativamcntc. En­

el gr~po NR, por otro lado, ni la Pp ni la Rp diominuycron, -

la Rp/Rs i\ument6 significativamente y no hubo cambios en la -

Pao2 • En este c1rupo el re aumentó pero el incremento (uc mc_­

nor que en el grupo R (0.45 vs 1.48 L/min/m2 , p( O.OS). Trcs­

dc los pacientes inicialmente NR tuvieron respuesta a otro 

fármaco en un reto auboccuento y se analizan por separado cn­

cl cuadro 4. El paciente 3, inicialmente descartado por date_ 

rioro hcmodinc'.'imico y del intercambio qa!Jcoso con llDL, rcspon_ 

di6 un año dospucs a NFD disminuyendo su Pp y su Rp sin dcte_ 

rioro de la Rp/Rs ni del intercambio gaseoso. El caso 5, sin­

respucsta inicial n ISO, respondió 8 meses despues a llDL con­

disminuci6n de la Rp. Finalmente, el caso 11 descartado ini_­

cialmcntc por dctorioro de su intercambio gaseoso con ISO, -­

respondió dos mcocs rlcspucs a NFD disminuyendo su Pp sin dctg 

rioro do su Pao
2

• 

Respuesta al ejercicio. En el cuadro 8 y en la figura 7 so -­

muestra la respuesta hcmodin~mica al ejercicio, con y ain va 

sodilatador, en 9 pacientes del qrupo R. Durante el ejercicio 

sin medicamento la Pp se clcv6 de 50,5 ±:, 6.3 a 19 ± 8,6 mmHq, 
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(p( 0.05) ante un incremento de IC de 2.94 + 0.3 a 4.2 + o.a -
2 - -

L/min/m , lp( 0.05). La Rp aumentó significativamente lo mismo-
quc la rclaci6n Rp/Rs y no hubo cambios en la Pao2 . Ya con la­
droga vasodilatadora, en condiciones pro-ejercicio, la Pp ora­
mcnor y el IC ara mayor que en la condici6n banal sin mcdic<imgn 

to. Al realizar nuevamente ejercicio la i>p aumcnt6 poro a un -
nivel menor que la alcanzada dur<J.ntc el ejercicio sin medica_ -

mento (SS:!:. B.5 vo 79 :!:. 8.6 rnrnllg, p( 0,05) a pesar de un incrE_ 

mento mayor de !C. Lo anterior se tradujo en una disminucidn,­

st bien no estadísticamente signi(icativ.'l, de la Ro, la rcflis_ 

tcncin vascular pulmonar dur.1ntc el ejercicio con mcdicamcnto 1 

es de hecho menor que aquella en condiciones de reposo sin me_ 

dicamcnto (ver figura 7). 

Evolución a largo plazo 

Se han conformado dos grupos: 20 con trat.:,miento (T), que 

incluyo a los que tuvieron respuesta f¡¡rmacol6gica inicial o -

subsecuente y 20 casos no tratados con vasodilatador INTI que­

~ncluye a los treo pacicnl:cü que no tuvioron reto. Todos los -

pacientes (NT) recibieron el tratamiento convc!1cional para 

ICCV. No se emplearon anticongulantcs en ningtín p;;iciente. 

En el grupo de pacientes tratados, las drogas empleadan -

han sido las mismas dcBde el inicio en 17 cnsos: 5 con llDL y -

12 con NFO. En tres caeos ha ocurrido cambio en la ovoluci6n,­

sicrnpro basado en un estudio hemodinámieo y justificado por r~ 

zanca de orden prtíctico (comodidad de adminiotrnci6n y dosiC! 

cuci6n). Dos do estos pacientes fueron cambiados do ISO a HDL­

y un caso ha tenido ISO al inicio, posteriormente llDL y actu~l 

mente toma NFD, Lo anterior hace un tolal de 13 pacientes con· 

NFD y 7 con llDL. 

Respueeta-cvoluci6n clínica 

En el cuadro 5 se muestran los resultados, 

Grupo tratado1 El periodo do seguimiento es de SO !:, B meaos. -

L11 clase funcional (NYHA) do estos enfermos ha variado (ver -­

tambien figura 2), Ahora la proporción de pacientes en clase I 

ha aumentado (del 10 nl 67\) y solo un pnciento se encuentra -

on clase III. El porcentaje do pacientes con síncope do osfueE 
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zo ha Uisminu!do del 70 al 16% y en cstoa la frecuencia de los 
episodios as menor. Tambicn ha disminuido la proporci6n de pa_ 
clontea con an9or y con cianosis. Pe este grupo h'1n fallecido-

3 pacientes (ver dcspuast anSlisis de sobrovida). Uno de ~llos 
(caso 3) murió en un accidente automovil!stico CUilndo se cncon 
traba en clase !. Los otros 2 caoos fallecieron cuando se cn_­
contraban en claac II, 

Como efectos colaterales de la mcdicaci6n sobresalen: la­
ccralca f6 pacientes) y el marco (3 pncicntcsl1 2 enfermos tr~ 
tados con NFO han prcocnt.1do edema dC! miembros in fer iorco, 

Grupo no tratado: El cuadro 5 t~rnbicn muestra la cvoluci6n dc­
cstos pacientes. El periodo de seguimiento es de 25.4 ±. 7,2 m~ 

sos. Dos <lo estos p.1cicntcs hun mcjoratlo su culidad de vida, -

pasando de clase Il a clusc I. La proporciGn de enfermos en~­

clase IV tambi6n ha aumentado del 24. Al 47\. En c::Jt:a 9rupo han 

fallecido S pacientes 140\) fvcr an.'.tlisis de sobrcvida). Todos 

ellos so encontrabnn on clc1scn III y IV desde el inicio ele su­

estudlo. 

Respucsta-cvoluci6n hcmodin,1micn 

Esta solo sa ha dotcrmin.1da en el 11rupo do p'lcientcs tra_ 

tados. La cval.un.ci6n hcmodin..'imica complct.i. ha sido posible on-

12 pacíentca y oc ha rcnlizado do dos manaras: 

En un qrupo ln-5), la mcdicaci6n vasodil~'\tador;:i no so ha.­

suspendido, ni previamente ni durante ol estudio. El po:r.iodo ... 

do tiempo entre estudios (inicial y Oltirnol os do •1.18 .:!:. 1.2 ,g_ 

ñas. En el cu,1dro 6 ao muostr.1n los rcauttados. Estos enfermos 

tienen de m.:incra gl<:lb<ll menor prcsi6n pulJT.onar (de 47.4 :!:. 13.2 

va 37.2 ! 7.4 rnmHgl pero con menor IC del qua inicialmente nl_ 

cnnzaron (de 5.68 ~ 0.92 va 3.52 ! 0.48 L/min/m2 • Da tal mana_ 

ra quo su Rp es ahora ligeramente mayor que al inicio, sin cm_ 

barqo, su comportamiento hcmodin~mico actual si9uc siendo mo_­

jor que el que tentan sin al medicamento (Rp sin medicamento: 
14 U, con medicamento 10.9 U/m2}. 

En el otro qrupo (n-7), el medicamento vasodilatador fuc­

suspcndido en las 24 n 40 hn previas al re-estudio. En el cua_ 

dro 7 se muostran tos resultados. Puede verso que en este 9ru_ 
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po la Pp basal (sin medicamento) se hn incrementado ligcramcn_ 

te do 44.S ± 5 a 52 ± 7 r.unllg en presencia de un IC comparable­
lo quo traduco un incremento no significativo de la Rp. Por o_ 
tro ludo, la respuesta hcmodinámica al medicamento es aQn ben& 

fica y del mismo ordon de magnitud que la obtenida inicialmcn_ 
te. (ver fi~ura 3), 

Del total de ambos grupos, solo tres pacientes tienen ah.Q. 

ra (con medicamento) mayor Rp que la que tenían inicialmente -

(sin medicamento), Ver figura 4. 

Sobrevida 
En la figura 5 ac muestra la tasa de aobrcvida en el gru_ 

po total de pacientes con llAP-P (tratados y no tratados}, Puo_ 
do verse como la prob<1bilidad de sobrcvida ha disminuido al 61\ 

alrededor de los 5 años. El ndmcro de pacientes en seguimiento 

despucs de los 5.5 años es de 9 como consecuencia de !ne muer_ 

tos (10), p6rdida do seguimiento (S) y tiempo de seguimiento -

menor de 5.5 años (16 casos). La línea punteada corre hasta el 

tiempo promedio de seguimiento de los 9 casos restantes, 

En la figura 6 se analiza la sobrcvida de los grupos por­
scparado. N6tcse como a los 2 años la probabilidad de sobrevi_ 

da ha disminu!do al 54\ en ol grupo no tratado y a los 5.5 a_­

ñoe es de solo el 45\, En el grupo bajo tratamiento, por otro­

lado, la probabilidad de sobrovida os del 8G\ a los S años. 
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DISCUSION 

l\ pesar de que actunlmont~ es muc·ho !e QUE se conoce dc:l 

aspHcto nnutomopato16gico y de la :;to1opatoJ.oqia do la llAP-l', 

es tambicn mucho lo que dcsconoccrros de otros aspcctcs impar_ 

tantos como la ct1cpatogcn1a, nii;tor1u nntural y posib1lidaclcs 

tcrap6uticns de esta unt1dad. Su rclativn r<Jrcza contribuyo-, 

entre otros [actorco, a anta falta de conocimiento. 

La importancia del prcncnlc estudio radica en dos hechos 

sobrcsalie?ntca. El primero es que representa una do las se_ 

rics mau grandes en cuanto a nllmcro de pncicntcs con Hl\P-P de 

unn sola instituci6n que informa de este tipo de scguimicnto­

cltnico-hcmodinámico para valorilr la respuesta ant~ una intc_;: 

vcnci6n tcrapGutica. El segundo es que n pesur del paso del -

tiempo, ul cntudic diagnóstico, la vuloraci6n hcmcdinárrica y­
ol cnfcquo tcrn.Féutlco do cada nuevo paciente st:! h.::. mantenido 
sin cambio. As1 1 la inforntaci6n derivada de este estudio puc_ 

de contribuir a ampliar el conccirr.icntc de enta pntoloq!a. 

El perfil clínico y el hcmodin6mico inicial de nucstros­
pacicntcs, corresponde al observado y señalado por otros autg 
res en la litcrnturu mundial (1-3 1 7-11,13 1 14). En goncrnl son 

pacientes jóvenes, en su mayor!a mujeres, con llAP de muy va_­
riablc magnitud y cuya causa no resultn diccrniblc. Tienen 

s!ntomns relacionados inicialmente al esfuerzo lo que limita­

su calidad de vida. La rcperc\isi6n hcmodinlí.mica de la HAP so_ 

bro cavidades derechas ccnducc a ICCV. Eventualtr.cnte hay detg 
rioro progresivo y se ha señalado wcrtalidad temprana elevada 
( 1) • 

¿ Es posil:le predecir que paciente con llAP-P responderá­

ª tcraF~ª vasodilatadora ? 
Los roaultados obtenidos con el reto del vasodilntador -

confirman y arnpl!an lo observado FOr otros (7,10,15} y por n2 
sotros en estudios prevics.(8,9). Confirma, que dentro dol 

contcxtc general de pacientes con 111\P-P existe un subgrUFO de 

paci~ntcs qua s! rcspcndc favorablemente a los vasodilntado_­

rcs. ~ate grcpo, cerne lo aenalawcs hace alguncs años, tiene -
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un perfil hemcd1námico basal caractcrtstico que permite antic! 
par una respuesta bcnl!fica. Son los pacicntEs ccn rr.cnos Pp y -

menor Rp en los que es positlc suponer un mayor componente va_ 

soespástico potencialmente reversible, En el presente estudio, 
el grupo que rcspondif al reto con el vasodilatador tuvo una-­

Pp de 49 ±. 3 mm119, una Rp de 16.8 :t 1 U/m2 y una relacien Rp/ 

Rs de 0.59 ± 0.04, cifras muy semejantes a las publicadas pcr­
nuestro grupo hace alguncs años (9). 

Los resultado~ tambiC'n <Hr.pllnn cote conocitr.icntc general, 

descrito para la llDL, al uso de otros fármacos come la NFO, la 

droqa mna empleada actualrr.cntc en nuestros casos. Lo anterior.:. 

es gcncralizac16n. Existe imbricaci~n y h.i.y, sin duda, casos -
que con maycr Pp y Rp responden. Estos casos son, nin embargo, 
mas la exccpci6n que la regla. Resulta tambicn interesante, ~l 
hache de que algunca pacicntco puedan variar de manera espcnt! 
nea su cvoluci6n tanto cl!nica como hcmodinti.mica, '! que fUcdan, 
cvcntclan.cntc, rcspcndcr a un segundo reto con diferente vaso,2i 
!atador. Este hallazgc rcqul.crc úc mayor atención en un futuro. 

S! bien es positle anticipar una respuesta hemodinti.mica -
favorable con el perfil hcmodinti.rricc b<lsal, al analizar el per 
fil cl!nico de los dos gruFoa de nuestro estudio, pareccr!a 
tambien que con los hallazqcs clínicos i:;e podrfa anticipar di_ 
cha respuesta en algunos casos. La combinaci~n de deterioro -­
funcicnal importante (clases III y IV), cardiorrcgalia, datos -
do 1CCV y de cianosis en un pacicr.tc dado, hacer. ¡:rosuponor u_ 
pobre respuesta a terapia vasodilatadora. Nuovarrentc, al igual 
que como sucede con el perfil hcmodinti.mico, cxiato imCricaci6n 
de los dates clínicos en ambos qru¡:os. Scguirr:cs ccnsiderando -
necesario e indis¡:cnsable el estudio hcmodin~micc ccrrpleto do­
cada case, incluyendc el reto agudc ccn el vasodilatador, en -
la dccisi6n de un tratawicnto a largo plazo. 

Tambion du este an4lisis del ¡:crfil clínico do nuestros -
pacientes, resulta interesante el hallazgo paralelo do lu rna_­
yor incidencia de s!ncoFC de cnfucrzo en el grupo que respondo 
a vasoc!ilatac!or. Este grupo tiene, come verr.os, una rr.ejer clase 
funcional. Como hJF6tcs1s para explicar este hallazgo podr1a -
decirse que al reall7ar maycr actividad f1s1ca, este grupo os_ 
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ttl mne predispuesto al dosnrrollo do esto síntoma que aquellos 

con mayor deterioro funcional que limitan su actividad de man~ 
ra eeponttlnca. 

Ahora bien, las preguntas fundamentales al rcaliz~r csto­
eetudio fueron en relación a la roporcusi6n que la terapia va_ 
sodilatadora podr!a tenor en la calidad de vida y sobrcvida do 
los pacientes. El tiempo do seguimiento del estudio ya permite 
obtener algunas rcspucetan. 

l Ha mejorado la calidad tic vida de nucstros pacientes en 

tratamiento 7 

A~n sin contar en el presente estudio con parámetros obj2 

tivoe como prueba de esfuerzo, b<ist<J. el uimplc análisis del -­

cambio do clase funcional y la dost1parici6n du síntomas limi_ -

tantos que tuvieron nuostroa pacientes bajo tratamiento, para­

respondcr que oc ha modificado favorablemente au calidad de v! 

da, Se sabe quo la mayor parte de los ntntomas limitantcs en -
estos pacicnlco oc durivnn do 1;1 incnpacidad que tienen para -

incrementar su gasto cardíaco durante el esfuerzo (20), Por o_ 

tro lado, la principal virtud de los f~rmacos vasodilatadores­
cmploados C!S precisamente el aumento del gasto cardiaco 9ue r.!!_ 

aulta de la disminución de la postcarga ventricular. Con un m2 

jor gasto cardíaco bajo tratamiento, el paciente es capaz do -

realizar mayor nctividad ftsica sin oíntomas. Vale la pena oefra 
lar que ol costo en efectos colaterales indeseables atribuí_ 

bles al medicamento es mínimo. 
La cvoluci6n hemodin."imica que han tenido nuestroo casos -

tarnbion resulta interesante. Existía la preocupación do ~uo -­

con el mayor flujo pulmonar logrado por el í~rmaco, podría a_­
gravarso la 111\P y acelerarse un curso desfavornblc. Así mismo, 

so planteó la posibilidad de que, con un mayor gasto cardíaco­
similar Pp (que son las principales detorminantoe del "indica­

do trabajo ventricular derecho") se produciría un deterioro en 

la función ventricular derecha, Los resultados del an5lisis -­
del curso h~modin5rnico de los pacientes tratados hacen suponer 
quo esto no es así. La mayoría de nuestros pacientes siguen 
mostrando un perfil hemodin~mico y una vasoreactividad similar 

a la inicialmente obtenida. Algunos han perdido algo del ofoc_ 
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to ben6fico en gasto cardíaco poro mantienen igual o menor 

presi6n pulmonar. Solamente en tres pacientes parece haber 
progrcsi6n hcmodintimica del padecimiento a pesar del trata_ 

miento. AGn en estos casos,=abr!a plantearse cual hubiera si_ 

do el curso en ausencia de tratamiento. A juzgar por la auacn 
cin de datos clínicos de ICCV en los pacicntcn tratados, podg 

moa presuponer que tampoco ha existido efecto dclct6roo siqn! 

ficativo en la funci6n ventricular derecha. En todo caso, cs­

dif!cil establecer que existo mcjor!a hcmodinfünica a largo -­

plazo como resultado do una intcrvcnci6n farmacol6gica en un­

padccimicnto en el que so ha dcccrito rcgrcsi6n csponttinca de 

la llAP, s! bien esto on la cxcopci6n, Lo que sí se puede afi.E 
mar es que no hay mayor deterioro del esperado. 

¿ Se ha modificado la aobrcvida de los pacientes en tra_ 
tamiento ? 

A primera vista, el antilisis do las curvas do sobrcvida­
de los dos grupos mucstr.:i una diferencia muy importante en f~ 
vor del grupo bajo trat.:uniento. Empero, os esta diferencia ol 

rooultado do una intcrvenci6n farmacol6gica ?. Nosotros cons! 
doramos que os difícil afirmarlo. El diferente comportamiento 
en sobrcvida de ambos grupon diferentes desde el inicio, tanto 
en su comportamiento clínico como hcrnodintimico. Aquellos con­
monor deterioro tienen un mejor pron6stico. No ae puedo gene_ 
ralizar en cuanto al pron6stico de sobrovida en un paciente -
con 111\P-P. su curso y su pron6stico dcponderau, on gran modi_ 
da, del perfil clínico y en especial del perfil homodin&mico­
cn que so lo encuentre al momento del diagn6atico. No podemos 
por tanto, contestar la interrogante del efecto del trntamicn 
to en la sobrovida do los pacientes tratados. Una manera do -
contestarla sería el realizar un estudio en el que los pacioU 
tos con un semejante perfil hemodin~mico inicial fueran divi_ 
didos en dos grupos, con y sin tratamiento, y seguir su cvol~ 
ci6n a largo plazo. Sin embargo, el demostrado beneficio en -
calidad de vida que logran nuestros pacientes tratados hace -
cuestionar la ática de un estudio ast. 

En otros sitios, donde se realizan transplantos cardio_­
pulmonarce en catos casos, el tratamiento con vasodilatadores 
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se ha convertido en unn indicaci~n para ma'ntcnarlos sin mayor­

dcterioro haata el momcrito do la cirugía (13,21)·. 
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CONCLUSIONES 

En rcsdmcn. este trabajo Gnico en la literatura hasta ahg 
ra publicada por sus cnractcr!sticas de nlítnero y tipo de pobl~ 
ci6n, criterio uniforme do estudio y largo periodo de scgui_ -
miento clínico y hcmodinámico nos permite concluir: que, como­

hcmos señalado previamente, dentro del contexto gcncrnl de 

UAP-P existo un subgrupo de pacientes con perfil clínico y he_ 

modinámico caractcr:Cstico que los hace candidatos a terapia V!!_ 

dilatadora n largo plazo. El roto hcmodinámico con el fármaco­

rcsulta indispcnoablc en la idcntificaci6n de estos p¡icicntcs. 

Que la calidad de vida de nucotros pacientes tratados con 

vasodilatadores mejora significativamente. 

Que no parece existir uO afecto adverso del tratamiento -

ni on la hemodin5mica pulmonar ni_ en la función ventricular dg_ 
rocha cuando los pacientes son seleccionados cuidadosamente. 

Est_c cntudio cst<iblcco, por primera vez, que el pron6ntl_ 

co en cuanto a sobrovida dependo, indudablemente, del perfil -
clínico y hcmodin6mico que el paciente tiene al momento del -­

diagnóstico. 
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CUADRO l, CARACTERISTICAS CLINICAS Y .HEMODlNAMICAS. 
GRUPO GLOBAL {n=40} 

N. Y. H. . '· 
No. SEX9 EDllD I II III IV SINCOPE l\.'<>OR PALPITl\CIO~ES CIA.\lOSIS rccv It"l' 

29 F 21.B!,1.7 2 17 13 B 25 7 22 18 10 53 ±.. 1.2 

11 H 19,1,:+: 3.8 (5) (42.5) (32.5) (20) (62.5) (17.5) (55) (45) (25) 
% % % % % % % % % % 

Pp re Rp Rp/Rs Pa02 

-9 L.min.m2 U/m2 

" rmHg 

R 64 3.17 23.6 Q.04 56.3 

EEM 3~5 0.21 2.0 0.06 l.B 

Abreviaturas1 N,Y.H.A.= New York Heart Association, ICCV= insuficiencia cardiaca congestivo.venosa, ICT=> indice 
cardlotoracico, Pp= presion tredia de la arteria pulmonar, IC= indice cardiaco, Rp= resistencia -
Pulrronar total, Rp/Rs~ rolacion resistencia pul.mOnar/resistencia sistemica, Pa02= presion parcial 
de oxigeno en sangro arterial, 



ct:NJRO 2. CARACTERISTICAS CLlNICAS Y m>K>DIN'AMICAS DE LOS G~UPOS_. 

N. y, H. A. 
Gl'O. SEXO Elll\D I II III IV · SINCOP~ .>NGOR Pl.LPITACIO:-ffiS CIANOSIS ICCV ICT 

F n=l4 2 10 6 2 14 6 7 6 2 
R 23.!..9.4 (10) (50) (30) (10) (70) (30) (35) (30) (10) 4~_!.5.6 

H n=6 " " " " " " " " " 
F n=l2 o 7 6 4 10 l 13 ll 7 

NR 16.2,:!:.ll.? (41) (35) (24) (59) (6) (76) (64.7) (41) 56.3_.:.6.5 
H n=5 " " " " " '}(. " " 

Pp IC Rp2 Rp/Rs Pa02 
mr!lg L.min.m2 U/m " mrllg 

x 46.94 3.26 16.?9 0.59 50.?5 
R 

EEM 3.35 0.23 1.95 0.04 1.90 

- - - - - - - - - - - - - - - - - -- - - - --- - - - - - - - - - - - -- - - -
x 76.05 3,09 31.56 1.05 52.56 

NR 
EE>I 4.01 0.34 3.14 0.06 2.83 

P< o.os ns o.os o.os ns 

Abreviaturas: R: ton respuesta, NR: sin respuesta 



GRUPO 

R 

(n=l7) 

GRUPO 

"" 
(n=20) 

CtL\DRO 3. RESPUESTA INICIAL AL VASODILATADOR 

Pp IC Rp Rp/Rs 

-" t..ml.n.m2 Ulm2 

" 
B 51.94.!,3.9 3.37,!.0.24 17.14,!.l.92 0.62.:!:,0.05 

RE 40.7 .:!:,4.10 4.BS.;t0.43 O. 98,;tl .Ol 0.56,!.0.07 

A -11.23.!,3.19 1.48.±.,0.35 -7.79±.1.12 -0.06.!,D.04 

p(. o.os o.os o.os NS 

B 76.BS.!,4.0l 3.09.!.0.34 31. 56.!,3.14 1.05.:_0.06 

RE 80.55:_4.38 3.53.!,0.36 29.37.:_4.46 J. 26±_0,09 

A 3.1.!,2.24 0,45.!,0.13 -2.1121.:..2.11 0.20,:t.o.os 

•< NS 0.05 NS o.os 

Abreviaturas: R: con respuesta, NR: sin respuest<i, B: basal, Re: reto 

Pa02 

""ll" 
' 

59. 7;!_2.14 

65.2.!,2.5 

5.47!,l. 77 

o.os -

52. 5_!2. o 

53.3.!,3.22 

0.75!_1.79 

NS 

N 
D 



CUADRO 4. PACIENTES QUE. RESPO:-IDIERO~· A SEGUNDO RETO 

Pp IC Rp Rp/Rs Pa02 

Pclciente Pecha Drooa """'ª L,min.m2 Utm2 % nml!g 

I 10/VI/BO IIDL - B - 106 2.4 44.16 1.6 42 
3 R - 104 2.2 47.27 2.4 38 

p 20/V /Bl NFD - B - . ll8 2.5 47.2 1.8 " R - 72 2.2 32.72 o.a 47 

I 22/XI/79 ISO - B - 62 1.7 36.47 
5 R - 72 1.9 37.89 

p 2/VIII/80 IIDL - B -· 82 1.9 43.15 62 
R - 92 2.6 35,JB 62 

I 15/VI/Bl ISO - B - 105 2.9 36.20 1.2 47 
ll R - 88 4.1 21.'lú 0.9 38 

p 1/VIII/61 NFD - B ·- 63 2.7 23.33 0.78 49 
R - 53 2.6 20.30 0.68 50 

Abreviaturas1 I= cateterismo inicial, P= cateterismo posterior, HDL= hidralazina, NFD= nifcdiplna 
ISO= isoproterenol, B= basal, R= reto. 



CIJAD.qo s. EVOUJCION CLINICA 11. I.AROO PU.Za m E~ GRUPO. 

I It Itt IV SINCOPE l\.~R 

2( 10}¡) 10(50¡¡) 6(30)<) 2(10>') 14(7(1.1;) 6(30%) 
aro. R 

A 12(70¡¡) 4(20¡¡) 2( 10)<) 0(0>') 3( 16%) 2(11%) 

I O(UJ') 7(41%) 6(30%) 10(5'1,<) 1(6%) 

GPO. NR 

A 2( 12%) 4(23%) 3(10);) 8(47%) 4(23") 1(6") 

1'.breviaturas1 l= inicial, A= actual • 

PALPITACIONES CIA.~OSIS ICCV 

7(35')<) 6(3())1) 2(10>') 

4(22%) 3(17%) 0(0>') 

13(76") 11(64") 7(41%) 

9(53") 12(71%) 9(53%) 

,.,. 
"' 
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C:UADRO 6. EVOWCIO~ HEMlDINA."'IICA DE LOS PACIENTES TRATAOOS (n=S) 

Pp IC Rp 

-g L.min.m2 u¿m2 

B 54.0;t,10.B 3.0,!_0.55 14.12;:_'2.15 

RE 47.4!:,ll.'26 s.60.:_o,92 11.23;:_3.3'2 

u 37.'2!:,1.4 3.52;:_0.40 12.9!,4.93 

Abreviaturas B2 b.J.sal 1 RE= roto inicial, U= ultiTTO catotorisrro 

Tiempo antre cstudios1 4.10 .!. 1.2 años, 

N ... 



CUADRO 7, EVOUICION HDDDINllMICA DE LOS PACIJ::l.'TES TRATAOOS (n=7) 

Pp IC. Rp Rp/Rs Pa02 

""'"' I •• mln.m2 Ulm2 

" --
B 44.57:_5.0l 3.07.!,0.33 15.81.:!:.2·43 0.50.!,0.07 64.'1.!,3.3 

RE 35.28.!,2.80 4. SGzO. 75 8.98.!,1.32 Q.39.!,0.04 67.3.!,3.6 
INICIAL 

A -9.28.!,4.06 1.48.!,0.58 -6.82.!,l.62 O. ll!_0.07 2.a,:2.2 

P< o.os 0.05 o.os NS NS 

B 52. 28.!,7. 29 3.05.!,D.30 10.10!_3.17 o. 73.!,0.12 ú2.4.!,3.2G 

RE 41.85.!,5.68 5.94.!,0.32 10.94.!.l.63 o. 73.!,0. l 7 66 .:!:,3.91 
ULTIMO 

A -10.42+3,32 0.89:.0.24 -7.16.:!:,l.90 0.002:.0.10 3.6.!,2.80 - . 

P< o.os o.os o.os NS. NS 

Tiempo entre estudios: 3.49 .!. 1.2 años 

Abreviaturas: e: basal, RE: reto 



n 

E 

Re 

Re+ E 

CUADRO 8. RESPUESTA INICIAL AL VASODILATADOR DURANTE"" EJERCICIO 

Pp -· 50.5:!:,6.39 

79 .12.±8. 63 

o.os 

40.66.±,6.46 

55.00;!:8.SO 

o.os 

re 
L/min/rn2 

2.94:!:,0.3 

4.21.±0.89 

o.os 

4.16;!:0.62 

5.97:!:,0.91 

o.os 

Rp 
U/m2 

19.73.±,3.92 

25.03.±5.47 

o.os 

12.s :!:3.s3 

10.98;!:2-40 

NS 

Rp/Rs 

' 
0.55.±,0.08 

0.78:!:,0.09 

o.os 

0.53±0.10 

0.59;!:,0.12 

NS 

Pao2 
rnmHq 

S9. 44:!:2. 46 

59. 5;!:3. 45 

NS 

62.28;!:4.4 

66. 28±3. 82 

NS 

Abreviaturas: B: basal, E: ejercicio, Re: reto, Re+E: reto mna ejercicio. 
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Nota; Clase funcional inicial (I) y actual (A) de ambos qrupos. 
La mayorta de los enfermos tratados ha mejorado su cnli_­
dad do vida. 
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EVOLUCION HEMODINAMICA 
DE PACIENTES TRATADOS 

n=7 

Inicial 
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l. C. L.min /m2 
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Notas evoluci6n hcmodinlimica en uno de los subgrupos (n-7) de los pacientes 
tratados. Ver texto, 
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Noto: ovoluoión homodinó.rnioo del grupo oon tratamiento. Solo -
3 paoiontoa tionen, a peoar dol tratmnionto, mayor roai.!!, 
tonoia vaaoulnr pulmonar (Rp) que aquella ontea del tra 
tnmiento, Eotou paoiontoa oatán soHaladoa con l!nea pun: 
toada. B: basal, I: respuesta inioial, Ut Últi.Jno catete_ 
rismo. 
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FIG. 6 Sobrovida do loe paoiontoe oon trntemionto (T) o sin 
el (NT). Ver: reuultadoa y diaouaión (toxto). 
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H.A.P, - P RESPUESTA INICIAL AL 
VASOD 1 LATAOOR DURANTE EJERCICIO 

100 n=9 
eosol/ 

+ e jer~iclo 

80 40 Reto /reto+ 

¡+* 
ejercicio 

"' :r "' E 60 E 
' 

* 
E :i 

10. a. 
a. 40 a: 20 -r 

20 +-+ 
6 a 2 4 6 a 

1.c, (.f/min/m2) 

Nota: Ruspuesta hemodint'ímicn inicial al vasodilatador durante ejercicio. 
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