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. ANTECEDENTES.

Definicion:

La hipertension pulmonar (HP), se define como la existencia de una presion media
en la arteria pulmonar (PAPm) mayor de 25 mmHg en reposo registrada por medio
de cateterismo cardiaco derecho. Incluye un grupo de enfermedades
caracterizadas por un incremento progresivo de la resistencia vascular pulmonar
debido a la vasoconstriccion, la trombosis y el remodelado estructural de las

arteriolas pulmonares con la oclusion de la luz de algunos vasos. (1)

Clasificacion:

La clasificacion clinica de la HP ha sufrido una serie de cambios desde la primera
version propuesta en 1973 en la primera conferencia internacional sobre
hipertension pulmonar primaria respaldada por la Organizacion Mundial de la
Salud. Durante el cuarto Simposio Mundial sobre HP celebrado en Dana Point,
California, expertos de todo el mundo llegaron al acuerdo consensuado de
mantener la filosofia y la organizacién general de las clasificaciones de Evian-
Venecia, aunque corrigiendo algunos puntos concretos para mejorar la claridad y

tener en cuenta las nuevas informaciones. (4)



Clasificacion actualizada de la hipertension pulmonar (Dana Point, 2008)

1. Hipertension arterial pulmonar (HAP)

1.1. Idiopética

1.2. Heredable

1.2.1. BMPR2

1.2.2. ALK-1, endoglina (con o sin telangiectasia hemorragica hereditaria)
1.2.3. Desconocido

1.3. Inducida por farmacos y toxinas

1.4. Asociado a HAPA

1.4.1. Enfermedades del tejido conectivo

1.4.2. Infeccién por el VIH

1.4.3. Hipertension portal

1.4.4. Enfermedad cardiaca congénita

1.4.5. Esquistosiomasis

1.4.6. Anemia hemolitica crénica

1.5. Hipertensién pulmonar persistente del recién nacido

1’. Enfermedad venooclusiva pulmonar y/o hemangiomatosis capilar pulmonar
2. Hipertension pulmonar causada por cardiopatia izquierda

2.1. Disfuncion sistélica

2.2. Disfuncion diastolica

2.3. Enfermedad valvular

3. Hipertension pulmonar por enfermedades pulmonares y/o hipoxemia

3.1. Enfermedad pulmonar obstructiva cronica



3.2. Enfermedad pulmonar intersticial

3.3. Otras enfermedades pulmonares con patrones mixtos restrictivos

y obstructivos

3.4. Trastorno respiratorio del suefo

3.5. Trastornos de hipoventilacion alveolar

3.6. Exposicién cronica a la alta altitud

3.7. Anomalias del desarrollo

4. Hipertension pulmonar tromboembdlica cronica

5. HP con mecanismos poco claros o multifactoriales

5.1. Desordenes hematolégicos: desérdenes mieloproliferativos, esplenectomia
5.2. Desordenes sistémicos: sarcoidosis, histiocitosis pulmonar de células de
Langerhans, linfangioleiomiomatosis, neurofibromatosis, vasculitis

5.3. Desordenes metabdlicos: enfermedad del almacenamiento del glucégeno,
enfermedad de Gaucher, trastornos tiroideos

5.4. Otros: obstruccion tumoral, mediastinitis fibrosa, insuficiencia renal crénica

con didlisis.

ALK-1: cinasa tipo 1 similar a los receptores de activina; BMPR2: receptor de
proteinas morfogenéticas dseas tipo 2; HAPA: hipertension arterial pulmonar

asociada; VIH: virus de la inmunodeficiencia humana. (4)



Epidemiologia:

Los datos epidemiolégicos comparativos sobre la prevalencia de los diferentes
grupos de HP no estan disponibles. En un sondeo llevado a cabo en un laboratorio
de endocardiografia la prevalencia de la HP entre 4.579 pacientes fue del 10,5%.
De los 483 casos con HP, el 78,7% padecia cardiopatia izquierda (grupo 2), el
9,7% sufria de enfermedades pulmonares e hipoxemia (grupo 3), el 4,2% tenia
HAP (grupo 1) y el 0,6%, hipertension pulmonar tromboembdlica crénica (HPTC) y
fue imposible definir el diagnéstico del 6,8% restante. Recientes registros han
descrito la epidemiologia de la HAP. La estimacion de la incidencia de la HAP es
de 2,4 casos por millon de poblacién adulta al afio. Datos recientes provenientes
de Escocia y de otros paises han confirmado que la incidencia de la HAP se sitla
dentro de los 15-50 casos por millon de habitantes en Europa. En el registro
francés, el 39,2% de los pacientes tenia HAP y el 3,9% tenia antecedentes
familiares de HAP. En los pacientes del grupo 1 de la clasificacién de Dana Point,
el 15,3% padecia enfermedades del tejido conectivo (ETC) (sobre todo, esclerosis
sistémica), el 11,3% sufria una CC, el 10,4% tenia hipertensién portal, el 9,5%
tenia HAP asociada al uso de anorexigenos y el 6,2% estaba infectado por el virus

de la inmunodeficiencia humana (VIH). (2)

Fisiopatologia:

La hipertension pulmonar (HP) consta de enfermedades heterogéneas que
comparten cuadros clinicos y hemodinamicos analogos y cambios patologicos de
la microcirculacion pulmonar practicamente idénticos. Aunque se han identificado

muchos mecanismos fisiopatoldgicos en las células y los tejidos de pacientes con
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HAP, las interacciones exactas entre ellos en el inicio y la evolucién de los
procesos patolégicos no se comprenden del todo. El consiguiente aumento en la
resistencia vascular pulmonar (RVP) produce la sobrecarga del ventriculo derecho
(VD), hipertrofia y dilatacion y finalmente el fracaso del VD y la muerte. La
importancia de la evolucion del fracaso del VD en la evolucion de los pacientes
con hipertension pulmonar idiopatica se confirma por el impacto prondstico de la
presion auricular derecha, el indice cardiaco (IC) y la presion arterial pulmonar
sistélica, los tres parametros principales de la funcion de bombeo del VD. La
adaptaciéon inadecuada de la contractilidad miocardica parece ser uno de los
principales sucesos en la evolucion de la insuficiencia cardiaca en un VD con
sobrecarga crénica. Se han demostrado cambios en las vias adrenérgicas de los
miocitos del VD que reducen la contractilidad en los pacientes con HAP. El
aumento de la poscarga continda siendo el principal determinante de la
insuficiencia cardiaca en pacientes con HAP e hipertension pulmonar
tromboembdlica cronica (HPTC) porque su eliminacién, como consecuencia de un
trasplante pulmonar o una endarterectomia pulmonar exitosos, supone casi
invariablemente una recuperacion habitual de la funcion del VD. Los cambios
hemodinamicos y el prondstico de los pacientes con HAP se relacionan con las
interacciones fisiopatol6gicas complejas entre la tasa de progresion (o regresion)
de los cambios obstructivos en la microcirculacion pulmonar y la respuesta del VD
sobrecargado, que también puede verse influido por determinantes genéticos. (3,

4)
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Patogenia:

En la HP todavia se desconocen los procesos exactos que inician los cambios
patologicos vistos en la HAP, aunque si se sabe que la HAP tiene una patogenia
multifactorial que afecta a varias vias bioquimicas y tipos de célula. El aumento en
la RVP estda relacionado con diferentes mecanismos, que incluyen la
vasoconstriccion, el remodelado proliferativo y obstructivo de la pared vascular
pulmonar, la inflamacion y la trombosis. Se ha relacionado la excesiva
vasoconstriccién con la funcion o expresion anémala de los canales de potasio en
las células de musculo liso y con la disfuncion endotelial. Esta Gltima genera una
produccion deficiente cronica de vasodilatadores y agentes antiproliferativos, como
el oxido nitrico y la prostaciclina, junto con la sobreexpresion de sustancias
vasoconstrictoras y proliferativas como el tromboxano A2 y la endotelina 1.
También se ha demostrado que en los pacientes con HAP las concentraciones de
plasma de otras sustancias vasodilatadoras y proliferativas, como el péptido
intestinal vasoactivo, se ven reducidos. Muchas de estas anomalias aumentan el
tono vascular y estimulan el remodelado vascular a partir de cambios proliferativos
que afectan a varios tipos de células, incluidas las endoteliales y las de musculo
liso, al igual que los fibroblastos. Ademas, en la adventicia hay una produccion
excesiva de la matriz extracelular, incluidos el colageno, la elastina, la fibronectina
y la tenascina. Las células inflamatorias y las plaquetas (a través de la serotonina)
también pueden llegar a desempefar un papel importante en la HAP. Los
pacientes con HAP manifiestan anomalias protromboéticas y los trombos se
encuentran tanto en las arterias pulmonares distales pequefias como en las

arterias pulmonares elasticas proximales. (4)
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Diagndstico:
El diagnostico de la HP requiere una serie de estudios que permitan realizar el
diagnostico, determinar la clasificacion clinica, el tipo de HP, y evaluar el dafio

funcional y hemodinamico.

Presentacion clinica:

Los sintomas de la HAP son no especificos e incluyen falta de aire, fatiga,
debilidad, angina, sincope y distensiéon abdominal. Se informa de los sintomas en
reposo solamente en casos muy avanzados. En el examen fisico de la HAP se
encuentran la elevacion paraesternal izquierda, un componente pulmonar
acentuado del segundo ruido cardiaco, un soplo pansistélico de regurgitacion
tricuspidea, un soplo diastolico de insuficiencia pulmonar y un tercer sonido del
VD. La distension venosa yugular, la hepatomegalia, el edema periférico, la ascitis
y las extremidades frias caracterizan a un paciente en un estado mas avanzado45.
Por lo general, los ruidos pulmonares son normales. La exploracion fisica también

puede aportar pistas en lo que se refiere a la causa de la HP. (4)

Electrocardiograma:

El ECG puede proporcionar evidencias que indiquen o respalden la evidencia de
HP, y demuestren hipertrofia y sobrecarga del VD y dilatacion auricular derecha.
La hipertrofia del VD en el ECG se encuentra en el 87% de los pacientes con HAP
y la desviacion del eje hacia la derecha, en el 79%. La ausencia de estos
resultados no excluye la presencia de HP ni las anomalias hemodinamicas graves.

La sensibilidad (55%) y la especificidad (70%) del ECG son insuficientes para
12



convertirse en una herramienta de exploracién para detectar una HP significativa.

(4)

Radiografia torécica:

En el 90% de los pacientes con HAP la radiografia toracica es anormal en el
momento de realizar el diagnéstico. Los resultados incluyen dilatacion arterial
pulmonar central, con una auricula y ventriculo derecho dilatados en casos mas
avanzados. La radiografia toracica permite excluir las enfermedades pulmonares
asociadas de moderadas a graves (grupo 3 de la clasificacion de Dana Point) y la
hipertension venosa pulmonar causada por cardiopatia izquierda (grupo 2). En
general, el grado de la HP en cualquier paciente no esta en correlacioén con el de

las anomalias radiograficas. (4)

Pruebas de funcidon pulmonar y andlisis de gases en sangre arterial:

Las pruebas de funcién pulmonar y los analisis de gases en sangre arterial
identificaran la participacion de las vias respiratorias subyacentes o de
enfermedades pulmonares parenquimatosas. Es habitual que los pacientes con
HAP tengan una capacidad de difusion pulmonar disminuida para el monoéxido de
carbono (en general, entre el 40 y el 80% del valor predicho) y una reduccion del
volumen pulmonar de leve a moderada. También se puede detectar la obstruccion
de la pequeiia via aérea. En reposo, la presion de oxigeno arterial es normal o
ligeramente méas baja de lo normal y la presion de dioxido de carbono arterial se

ve disminuida debido a la hiperventilacion alveolar. (4)
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Ecocardiografia:

La ecocardiografia transtoracica proporciona muchas variables que se
correlacionan con la hemodinamica del corazén derecho, incluyendo la presion
arterial pulmonar (PAP), y deberia realizarse siempre que se sospecha una HP. El
calculo de la PAP se basa en la velocidad pico del flujo de regurgitacion
tricuspidea. La ecuacion simplificada de Bernoulli describe la relacion de la
velocidad de regurgitacion tricuspidea y el gradiente de presion pico de
regurgitacion tricuspidea = 4 x (velocidad de regurgitacion tricuspidea). Esta
ecuacion permite calcular la presion sistélica de la arteria pulmonar (AP) teniendo
en cuenta la presion auricular derecha: la presion sistélica de la AP = gradiente de
presion de regurgitacion tricuspidea + presion auricular derecha calculada. La
presion auricular derecha puede calcularse con el diametro y la variacion
respiratoria de la vena cava inferior, aunque a menudo se asume un valor fijo de 5
0 10 mmHg. (5)

En dos grandes estudios de investigacion se ha calculado la fiabilidad de varios
valores de velocidad de regurgitacion tricuspidea, utilizando el cateterismo
derecho como referencia. Un ensayo que evaluaba la fiabilidad de posibles
exploraciones de pacientes con esclerodermia, basandose en la velocidad de
regurgitacion tricuspidea > 2,5 m/s en pacientes sintomaticos o > 3 m/s sin tomar
en consideracion los sintomas, descubrié que el 45% de los casos de diagndsticos
ecocardiograficos de la HP eran falsos positivos2. En pacientes sintomaticos
(disnea) con infeccion por el VIH, se descubrio que el criterio de la HP que se
basaba en la velocidad de regurgitacion tricuspidea > 2,5 y 2,8 m/s era un falso

positivo en el 72 y el 29%, respectivamente. Otro ensayo selecciono un gradiente
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de presion de regurgitacion tricuspidea > 40 mmHg (velocidad de regurgitacion
tricuspidea > 3,2 m/s) con una supuesta presion auricular derecha de 10 mmHg
(equivalente asi a una PAP sistélica > 50 mmHg) como valor de corte para los
diagnosticos de HP. Estos criterios se aplicaron recientemente de manera
prospectiva en pacientes con esclerosis sistémica. El diagndstico Doppler fue
confirmado en los 32 pacientes sometidos al CCD. Al igual que en ensayos
anteriores, no se pudo calcular el numero de casos falsos negativos. Siempre
deberian considerarse otras variables ecocardiograficas que puedan levantar o
reforzar sospechas de HP independientemente de la velocidad de regurgitacion
tricuspidea. Estas incluyen un aumento de la velocidad de regurgitacion de la
valvula pulmonar y una breve aceleracion del tiempo de eyeccion del VD hacia la
AP. El mayor tamafio de las camaras del corazon derecho, la forma y funcion
anomalas del tabique interventricular, un aumento en el grosor de la pared del VD
y una AP principal dilatada son también indicios de HP, pero tienden a ocurrir mas
tarde dentro del curso de la enfermedad. La ecocardiografia puede ser de ayuda a
la hora de detectar una HP confirmada o sospechada. El examen bidimensional
Doppler y de contraste, puede utilizarse para identificar una cardiopatia congénita.
Un flujo sanguineo pulmonar elevado encontrado en la onda pulsada de Doppler,
a falta de un cortocircuito detectable o de una dilatacion significativa de la AP
proximal, a pesar de la HP moderada, puede justificar un estudio transesofagico
con contraste 0 resonancia magnética cardiaca para excluir el defecto septal

auricular tipo seno venoso o el drenaje venoso pulmonar anémalo. (4, 5)
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Gamagrama pulmonar ventilacién-perfusion:

Una gammagrafia pulmonar de ventilacion/perfusion deberia llevarse a cabo en
los pacientes con HP con el fin de buscar una HPTC potencialmente tratable. La
gammagrafia de ventilacion/perfusion continda siendo el método de exploracion
mas elegido para la HPTC debido a que su sensibilidad es més alta que la de la
tomografia computada (TC). Una gammagrafia de ventilacion/perfusion de
probabilidad normal o baja excluye eficazmente la HPTC con una sensibilidad del
90 al 100% y una especificidad del 94 al 100%. Mientras una gammagrafia de
ventilacion/ perfusiéon en la HAP puede ser normal, también puede revelar

pequefios defectos periféricos Unicos y defectos no segmentarios en la perfusion.

(4)

Tomografia computada:

Las caracteristicas clasicas de la hipertension pulmonar en la tomografia
computada puede ser dividida en tres categorias: vascular, cardiaca y
parenquimatosa.

Signos vasculares: En las imagenes en eje transverso, la arteria pulmonar
principal es evaluada al nivel de su bifurcacion. Una arteria pulmonar con diametro
de 29mm o mas tiene un valor predictivo positivo de 97%, una sensibilidad de 87%
y especificidad de 89% para la presencia de hipertension pulmonar. Sin embargo
es importante enfatizar que el diametro menor de 29mm no necesariamente
excluye la hipertension pulmonar. En paciente con hipertension pulmonar leve, la
arteria pulmonar puede estar solo ligeramente dilatada y las caracteristicas en

pacientes con hipertension pulmonar puede coincidir con aquellos sujetos control
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sin hipertensién pulmonar. Los diametros de las arterias pulmonares segmentarias
deberian ser igual a los de su bronquio adyacente. En presencia de una arteria
pulmonar principal dilatada (29mm o mas) una proporcion de la arteria pulmonar
segmentaria con el didmetro de su bronquio del:1 o mas en tres o cuatro Iébulos
tiene una especificidad del 100% para la presencia de hipertensién pulmonar.
Cuando en la tomografia computada el diametro de la arteria pulmonar principal es
mas grande que el de la aorta ascendente, es un signo de hipertension pulmonar
con un valor predictivo positivo de 96% y una especificidad del 92% especialmente
en pacientes mas jovenes de 50 afos. (6, 7)

Signos del parénquima: Los nddulos centrolubulillares en vidrio esmerilado son
una caracteristica de hipertensiébn pulmonar y son especialmente comunes en
pacientes con hipertension arterial pulmonar idiopatica. Fisiopatologicamente ellos
representan granulomas de colesterol, los cuales son causados por ingestion de
eritrocitos por los macréfagos pulmonares, un resultado de episodios repetidos de
hemorragia pulmonar. Cuando se encuentra neovascularidad y vasos serpiginosos
intrapulmonares que frecuentemente emergen de las arteriolas centrolubulillares,
estos no forman parte de la anatomia arterial pulmonar normal y ha sido visto
como una manifestacion de hipertension pulmonar severa. (6)

Signos cardiacos: Las caracteristicas de adaptacion y falla del ventriculo derecho
puede ser vistos en la tomografia computada e incluye hipertrofia ventricular
derecha, la cual es definida como un engrosamiento de mas de 4mm; una
inclinacion a la izquierda del septum interventricular; dilatacion ventricular
derecha; fraccion de expulsion disminuida del ventriculo derecho, dilatacion de la

vena cava inferior y de las venas hepaticas y derrame pericéardico. (6)
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Resonancia magnética cardiaca:

La resonancia magnética cardiaca (RMC) es una modalidad atractiva para analizar
la compleja geometria del ventriculo derecho. Este procedimiento se ha utilizado
satisfactoriamente como un instrumento preciso y reproducible para cuantificar los
volumenes y masas ventriculares en individuos tanto sanos como con HAP, y se
han establecido limites normales. Una de las ventajas de la RMC es que
proporciona determinaciones e indices anatomicos no influidos por los factores y
variables que afectan a la ecocardiografia. Estos indices anatémicos se relacionan
con parametros hemodindmicos que se correlacionan con la gravedad de la HAP,
desde un punto de vista clinico, como es el caso de la presién media de la arteria
pulmonar. (4, 8)

La resonancia magnética esta incrementando Su UusO en pacientes con
hipertension arterial pulmonar para la evaluacion de cambios funcionales y
patoldgicos en la circulacion pulmonar. La resonancia magnética proporciona una
evaluacion directa de la masa, talla, morfologia y funcién del ventriculo derecho.
Las caracteristicas de la resonancia magnética en la falla ventricular derecha
incluyen, la dilataciéon del ventriculo derecho, la insuficiencia tricuspidea, la
hipertrofia ventricular derecha, movimiento paraddéjico del septum interventricular y
cambios en la morfologia de la camara de una forma de media luna a una forma
concéntrica. La valoracion no invasiva del flujo sanguineo (incluyendo el volumen
de eyeccion y el gasto cardiaco) y distensibilidad en la arteria pulmonar puede ser

hecha. Hay una buena correlacion entre el cateterismo del ventriculo derecho y la
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resonancia magnética cardiaca, sugiriendo gue la resonancia podria ser usada
como una alternativa al cateterismo hemodinamico del ventriculo derecho. (8, 9)

La resonancia magnética estd teniendo un papel dominante como método de
referencia para la valoracion de pruebas clinicas ya que la apropiada
reproducibilidad en la valoracion de la morfologia cardiaca y variables funcionales
estan guiando a una baja variabilidad entre los estudios lo cual se traslada a una
reduccion significativa en los tamafios de las muestras requeridas para la eficacia

de las intervenciones terapéuticas. (10,11).

Cateterismo cardiaco derecho y Vasorreactividad:

El cateterismo cardiaco derecho (CCD) es necesario para confirmar el diagndstico
de la HAP, valorar la gravedad del deterioro hemodindmico y analizar la
Vasoreactividad de la circulacion pulmonar. Estas son las variables que hay que
registrar durante el CCD: PAP (sistolica, diastdlica y media), presion auricular
derecha, presion de enclavamiento pulmonar y presion del VD. A ser posible, el
gasto cardiaco debe medirse por termodilucion o por el método de Fick, si se
obtiene el valor del consumo de oxigeno. El método de Fick es obligatorio cuando
hay cortocircuitos sistémicos-pulmonares. Asimismo, deberian determinarse las
saturaciones de oxigeno de la vena cava superior, de la AP y de la sangre arterial
sistémica. Estas mediciones son necesarias para realizar el calculo de la RVP. (4)
En la HAP, las pruebas de Vasoreactividad deben realizarse en el momento del
diagnoéstico del CCD para identificar a los pacientes que puedan beneficiarse de

una terapia a largo plazo con bloqueadores de los canales de calcio (BCC). La
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exposicién aguda a vasodilatadores soélo deberia llevarse a cabo con farmacos de
accion inmediata, seguros y faciles de administrar, que generen efectos sistémicos
limitados o nulos. Actualmente, el agente méas utilizado en pruebas agudas es el
NO. Segun la experiencia previa, el Epropostenol intravenoso (i.v) y la adenosina
l.v. pueden ser una alternativa (pero con un riesgo de generar efectos
vasodilatadores sistémicos. (4)

Una respuesta aguda positiva (respondedor agudo positivo) se define como una
reduccion de la PAP media = 10 mmHg para alcanzar un valor absoluto de PAP
media < 40 mmHg con un GC invariable o aumentado. Aproximadamente solo el
10% de los pacientes con HAP idiopatica cumplirAn estos criterios. Los
respondedores agudos positivos tienen mas probabilidades de mostrar una
respuesta constante a tratamientos de larga duracion con altas dosis de BCC y

son los unicos que pueden recibir este tipo de tratamiento de manera segura. (4)

Capacidad de ejercicio:

Para una valoracion objetiva de la capacidad de ejercicio, normalmente se utilizan
la prueba de marcha de 6 min (PM6M) y la prueba de ejercicio cardiopulmonar en
pacientes con HAP.

Técnicamente, la prueba de marcha es simple, econémica, reproducible y esta
bien estandarizada. Ademas de la distancia caminada, se registran la disnea
durante el ejercicio (escala de Borg) y la saturacion de O2. Las distancias < 332
m78 0 < 250 m79 y la desaturacion de O2 > 10% indican un pronéstico deficiente

en HAP. La PM6M continta siendo el Unico criterio de valoracion de ejercicio
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aceptado por la FDA para los estudios que evallan los efectos del tratamiento en

la HAP. (4)

Tratamiento:

Medidas generales:

Los pacientes con HAP precisan un consejo adecuado sobre las actividades
generales de la vida diaria y necesitan adaptarse a la incertidumbre asociada a
una enfermedad crénica grave que puede poner en peligro sus vidas. Hay que
animar a los pacientes a que permanezcan activos dentro de los limites de sus
sintomas. La dificultad leve para respirar es aceptable, pero los pacientes
deberian evitar los esfuerzos que les produzcan gran dificultad para respirar,
mareos o dolor toracico. En cuanto al embarazo y control de la natalidad existe un
acuerdo entre la OMS, las guias de practica clinica de que el embarazo esta
relacionado en el 30-50% de la mortalidad en pacientes con HAP, y como
consecuencia la HAP es una contraindicacion para el embarazo. El acuerdo es
menor cuando se trata de los métodos mas apropiados de control de natalidad.
Los métodos anticonceptivos de barrera son seguros para la paciente, pero con un
efecto impredecible. Los preparados so6lo de progesterona, como el acetato de
medroxiprogesterona y el etonogestrel, son efectivos para la anticoncepcion y
evitan consecuencias potenciales. La paciente que se queda embarazada deberia
ser informada del alto riesgo y se deberia hablar con ella acerca de la interrupcion
del embarazo. Las pacientes que deciden continuar con su embarazo deberian

recibir un tratamiento basado en terapias orientadas a la enfermedad, con un parto
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opcional deseado y con una colaboracién estrecha efectiva entre los obstetras y el

equipo a cargo de la HAP. (4)

Terapia de apoyo:

Anticoagulacion.

La evidencia a favor de la Anticoagulacion oral se limita a los pacientes con HAP
idiopatica, HAP heredable y HAP causada por anorexigenos; generalmente es
retrospectiva y se basa en la experiencia de un unico centro. El asesoramiento en
relacion con la razén internacional normalizada (INR) en pacientes con HAP varia
de 1,5-2,5 en la mayor parte de los centros en Norteamérica a 2-3 en los centros

de Europa. (4)

Diuréticos.

La insuficiencia cardiaca derecha descompensada produce retencion de liquidos,
un aumento en la presion venosa central, congestiébn hepatica, ascitis y edema
periférico. Aunque no hay ningln ensayo clinico aleatorizado sobre el uso de
diuréticos en la HAP, la experiencia clinica revela claros beneficios sintomaticos
en pacientes con sobrecarga de fluidos tratados con esta terapia. La eleccién y la
dosis de la terapia diurética debe hacerla el médico de HAP. La adicién de

antagonistas de la aldosterona deberia tenerse en cuenta. (4)

Oxigeno.
Aunque se ha demostrado que la administracion de O2 reduce la RVP en los

pacientes con HAP, no hay datos aleatorizados que indiquen que una terapia de
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02 a largo plazo resulta beneficiosa. La mayoria de los pacientes con HAP,
excepto aquellos con cardiopatia congénita y cortocircuitos pulmonares
sistémicos, tienen un menor grado de hipoxemia arterial en reposo a menos que
tengan un foramen oval persistente. El O2 ambulatorio debe considerarse cuando
hay evidencia de beneficio sintomético y de desaturacion corregible durante el

ejercicio. (4)

Digoxina.

Se ha demostrado que la digoxina mejora el gasto cardiaco de forma aguda en la
HAP idiopatica, aunque se desconoce su eficacia cuando se administra de manera
cronica. Puede tomarse para enlentecer la respuesta ventricular en los pacientes

con HAP que desarrollan taquiarritmias auriculares. (4)

Terapia especifica de farmaco

Bloqueadores de los canales de calcio

Desde hace tiempo se sabe que la hipertrofia, la hiperplasia y la vasoconstriccion
de las células de musculo liso contribuyen a la patogénesis de la HAP. Esto llevo,
desde mediados de los afios ochenta, al uso de los vasodilatadores,
principalmente de los BCC. Cada vez es mas conocido el hecho de que sélo un
pequefio numero de pacientes con HAP que muestran una respuesta favorable a
la prueba aguda de vasorreactividad en el momento del CCD se benefician con los
BCC. Los BCC predominantemente utilizados en los estudios conocidos han sido
la nifedipina, el diltiazem y el amlodipino, con un énfasis especial en los dos

primeros. Las dosis diarias de estos farmacos con demostrada eficacia en HAP

23



son relativamente altas, 120-240 mg para la nifedipina, 240-720 mg para el
diltiazem, y hasta 20 mg para el amlodipino. Es aconsejable comenzar con una
dosis més baja, por ejemplo, 30 mg de liberacion lenta de nifedipina dos veces al
dia, 60 mg de diltiazem tres veces al dia 0 2,5 mg de amlodipino una vez al dia e ir
subiendo la dosis prudente y progresivamente hasta llegar a la dosis maxima
tolerada. Los pacientes con HAP que cumplen los criterios para una respuesta
vasodilatadora positiva y son tratados con un BCC deberian tener un seguimiento
de cerca tanto por la seguridad como por la eficacia, con una revaloracion inicial
después de 3 0 4 meses de terapia que incluya el CCD. Si el paciente no muestra
una respuesta adecuada, definida por estar en la CF | o Il de la OMS y con una
mejoria hemodinamica notable, deberia iniciarse una terapia de HAP adicional.
Los pacientes que no se han sometido a un estudio de vasorreactividad o aquellos
con un estudio negativo no deberian empezar con un BCC por los graves efectos

secundarios potenciales (p. €j., hipotensién, sincope e insuficiencia del VD). (4)

A continuacién se presenta un algoritmo de tratamiento de la hipertensién arterial
pulmonar basado en la evidencia solo para el grupo 1 de la clasificacion de Dana

Point.
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arterial pulmonar asociada; HAPI: hipertension arterial pulmonar idiopética; IFD 5:

inhibidor de la fosfodiesterasa tipo 5; SAB: septostomia auricular con balén (4).
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Septostomia auricular con balén:

Los pacientes con sindrome de Eisenmenger y los pacientes con HAP con un
foramen oval persistente tienen una ventaja en cuanto a la supervivencia sobre
aguellos sin un foramen oval persistente, esto confirma el concepto de
septostomia auricular con balén como un tratamiento para la HAP. La creacion de
un cortocircuito interauricular de derecha a izquierda puede descomprimir las
camaras cardiacas derechas y aumentar la precarga del VD y el GC. Ademas,
esto mejoraria el transporte sistémico de O2 a pesar de la desaturacion arterial de
oxigeno y disminuye la hiperactividad simpética. La técnica recomendada es
septostomia auricular mas dilatacion gradual con bal6n, que produce mejoras
equivalentes en la hemodindmica y los sintomas con un riesgo menor. Una
cuidadosa evaluacién de los riesgos del pre-procedimiento asegura una reduccién
de la mortalidad. La evidencia indica que se produce un beneficio en los pacientes
que se encuentran en la CF IV de la OMS con insuficiencia cardiaca derecha
refractaria a la terapia médica o con graves sintomas sincopales. También habria
que plantearlo en pacientes que esperan un trasplante o cuando no hay terapia
médica disponible. La HAP grave ha sido el principal indicio de SAB en adultos,
aunque otros indicios incluyen HAP asociada a CC corregida quirdrgicamente,
enfermedad del tejido conectivo, hipertensiéon pulmonar tromboembdlica crénica
distal, enfermedad venooclusiva pulmonar y hemangiomatosis capilar pulmonar.
La evidencia muestra mejoras en el indice cardiaco y descensos en la presion
auricular derecha con mejora en la PM6M. Hay que ver la SAB como un
procedimiento paliativo o puente que Unicamente hay que realizar en centros con

experiencia en el método. (23)
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Prondstico:

La historia natural de la hipertension arterial pulmonar ha sido bien descrita. Los
registros de los institutos nacionales de salud en un seguimiento de 194 pacientes
de 32 centros estimaron una mediana de sobrevivencia de 2.8 afios, con una tasa
de sobrevivencia de 68% a un afo, 48% a 3 afios y 34% a 5 afos. Otras series
han estudiado el prondstico con resultados similares. En una cohorte de paciente
con HAP estudiados en México, la media de sobrevivencia due de 25.9 + 20.7
meses. En otra serie realizada en Japén la media de sobrevivencia fue de 33
meses entre una cohorte de 223. En una serie de casos realizada en la India la
media de sobrevivencia fue de 22 meses. Aunque las curvas de sobrevivencia han
sido mejor descritas en la HAP, es claro que el diagnéstico subyacente asociado a
la hipertension pulmonar influye en el resultado. Los datos han sugerido que el
pronostico de los pacientes con hipertension pulmonar asociada con
enfermedades del tejido conectivo en especial esclerosis sistémica puede tener
peor prondstico que aquellos con hipertension pulmonar idiopatica. En un estudio
retrospectivo, Stupi y colaboradores identific6 673 pacientes con esclerosis
sistémica. De estos, 59 pacientes tenian hipertension pulmonar y la tasa de
sobrevivencia a 2 afos fue de 40%. De forma similar Kawut y colaboradores
compard la sobrevivencia de 33 pacientes con hipertensién pulmonar idiopatica y
22 pacientes con hipertension pulmonar asociada a esclerosis sistémica. El riesgo
de muerte fue mayor en pacientes con esclerosis sistémica. (24)

La sobrevivencia en pacientes con hipertension pulmonar asociada a virus de
inmunodeficiencia adquirida (VIH) aparece peor comparada a la poblacion con

hipertension pulmonar idiopatica. Opravil y colaboradores desarrollaron un estudio

2/



prospectivo en 19 pacientes con hipertension pulmonar asociada a VIH. La
probabilidad de sobrevivencia fue significativamente menor en estos pacientes,
comparados con los portadores de hipertension pulmonar idiopatica. (Media de
sobrevivencia de 1.3 afios vs 2.6 afios p < 0.005). En otro estudio realizado por
Petitpretz, identificé a 20 pacientes con hipertensién pulmonar asociada a VIH y
comparo sus resultados con el de 93 pacientes con hipertension pulmonar
idiopatica. La sobrevivencia fue pobre y no significativamente diferente entre los
dos grupos con una tasa de 46% para los pacientes portadores de VIH y 53% para

los pacientes con hipertension pulmonar idiopatica. (23, 24)

Aunque existen pocos estudios que comparen directamente pacientes con
hipertension pulmonar relacionada a cardiopatias congénitas con otros tipos de
hipertension pulmonar, observaciones han sugerido que aquellos con enfermedad
cardiaca congénita tienen un mejor prondéstico. Hopkins y colaboradores evaluaron
a 100 adultos con hipertension pulmonar severa, 37 de los cuales tenian sindrome
de Eisenmenger y 6 tuvieron defectos cardiacos congénitos previamente
reparados. El encontré una sobrevivencia de 97% a un afio, 89% a 2 afiosy 77%
a 3 afios para pacientes con sindrome de Eisenmenger comparado con 77%, 69%
y 35% a uno, dos y tres afios respectivamente en pacientes con hipertension
arterial pulmonar idiopatica. De manera similar en una cohorte de pacientes con
hipertension pulmonar tratados con Epropostenol, la sobrevivencia fue mayor en
aguellos que tenian hipertension pulmonar asociada a cardiopatia congénita que

en aquellos que tenian hipertension pulmonar idiopatica. (24)

28



Survival in PAH

08 ihen *® _e—CHD

©
i L Y \
€ 0.6 R " - RIS —=—CVD
D 05 Eem—— HIV
§ 0.4 —»— |PAH
= 03
o 0.2 —x— Portopulm

0.1

0
0 1 2 3 4 5]

Years

Media de sobrevivencia de pacientes con hipertension arterial pulmonar basada en
la etiologia. CHD_ Enfermedad cardiaca congénita; CVD_ Enfermedad del
coldgeno vascular; HIV_ Virus de la inmunodeficiencia humana; IPAH_

Hipertension arterial pulmonar idiopatica. (24)

La sobrevivencia es claramente mejor en pacientes con hipertension pulmonar
asociada con enfermedad cardiaca congénita. Muchos de estos pacientes
sobreviven entre tres y cuatro décadas si el tratamiento es apropiado. Las tasas
de sobrevivencia a los 30, 40 y 55 afios de edad fueron de 75%, 70% y 55%
respectivamente en el estudio de Cantor y colaboradores. Esto ha sido especulado
por dos potenciales mecanismos que acontecen para esta mayor supervivencia
comparados con pacientes con hipertension pulmonar idiopatica. Primero en la
hipertension pulmonar asociada con cardiopatia congénita, el ventriculo derecho
es sometido a mayores presiones desde el nacimiento y la infancia y por lo tanto

puede ser mejor entrenado para soportar presiones pulmonares sistémica,
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reduciendo la incidencia de falla ventricular derecha temprana. Segundo, en
pacientes con hipertensién pulmonar idiopética, la hipertension pulmonar por si
misma limita a la arteria pulmonar y por lo tanto al flujo sanguineo sistémico
durante el ejercicio. En contraste los pacientes con hipertension pulmonar
asociada a cortocircuito, mantiene o incrementa su gasto cardiaco sistémica

durante el ejercicio. (25)

De la base de datos de la Euro Heart Survey sobre la enfermedad cardiaca
congénita (un estudio de cohorte retrospectivo con un seguimiento a 5 afos), los
datos relevantes sobre 1877 pacientes con defecto septal auricular o defectos
septales ventriculares fueron analizados. Hubo 896 pacientes con defecto septal
auricular (377 con el defecto cerrado, 504 con el defecto abierto y 15 con
sindrome de Eisenmenger) y 710 con defecto septal ventricular (275 con el
defecto corregido, 352 con el defecto no corregido y 83 con sindrome de
Eisenmenger). La hipertension pulmonar estuvo presente en 531 (28%) pacientes,
de los cuales 34% de ellos tenian un defecto septal auricular abierto y 28% tenian
un defecto septal ventricular también abierto y 12% y 13% de los pacientes tenian
defecto septal cerrado respectivamente. En los casos de un defecto septal abierto
la hipertension pulmonar se asoci6 a un incremento en ocho veces la probabilidad
de limitaciones funcionales, sin embargo cuando la hipertension pulmonar persistio
a pesar del cierre del defecto, las limitaciones funcionales fueron mas comunes

(26).
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. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA.

La HAP es una enfermedad poco frecuente pero que conlleva un mal prondstico.
Dentro de las diferentes causas de hipertension pulmonar incluidos en el grupo 1
de la clasificacion clinica de Dana Point existen diferencias en cuanto a la
mortalidad. Se ha propuesto que esta diferencia pueda ser debida a cambios en la
estructura y funcion ventricular derecha. La RM permite evaluar los diferentes
parametros de funcion biventricular y presencia de reforzamiento tardio, si se
demuestran diferencias entre ambos subgrupos esto podria a su vez explicar las
diferencias en la mortalidad y el prondstico.

Hasta la actualidad se han desarrollado pocos estudios acerca de las diferencias
de hipertension pulmonar idiopética y asociada a cardiopatias congénitas por
medio de la resonancia magnética y debido a que es el estudio no invasivo de
eleccion para la medicién de los parametros funcionales del ventriculo derecho
seria interesante conocer como se comportan las diferentes variables de funcién
ventricular, volumenes y dimension de las cavidades ventriculares en estos dos
grupos de pacientes y cdmo podria influir estas caracteristicas en él prondstico de
ambas enfermedades.

La hipertension pulmonar es una de las tantas enfermedades que son
diagnosticadas y tratadas en nuestro Instituto de Cardiologia, la cual interfiere
importantemente en la salud de nuestros enfermos y debido a ello debemos tener
mayor numero de herramientas con que poder diagnosticar y valorar su progresion
y entre estas herramientas la resonancia magnética se ha convertido en los
ultimos afios de gran valor para poder predecir la evolucién y pronostico de los

pacientes, asi como para poder ayudar también en su tratamiento.
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PREGUNTA DE INVESTIGACION.

¢Existen diferencias en los parametros de funcion ventricular y reforzamiento
tardio medidos por resonancia magnética en los pacientes portadores de
hipertension arterial pulmonar idiopatica comparado con los pacientes con

hipertension pulmonar asociada a cardiopatias congénitas?
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. OBJETIVOS DEL ESTUDIO.

OBJETIVO GENERAL.

Determinar las diferencias en los parametros de funcion ventricular y de la
secuencia Inversion-Recuperacion de los pacientes portadores de hipertension
arterial pulmonar idiopatica comparado con los pacientes con hipertension

pulmonar asociada a cardiopatias congénitas.

OBJETIVOS ESPECIFICOS.
1. Determinar la fraccion de eyeccion biventricular.
2. Determinar los volumenes ventriculares.
3. Calcular la masa biventricular.
4. Medir los diametros biventriculares.
5. Determinar el grado de reforzamiento tardio.

6. Determinar el diametro de la arteria pulmonar.
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IV. JUSTIFICACION.

La Hipertension arterial Pulmonar retne un grupo de enfermedades caracterizadas
por el aumento progresivo de la resistencia vascular pulmonar que conduce al fallo
del ventriculo derecho y a la muerte prematura. Es un padecimiento de dificil
diagnoéstico debido a que sus sintomas, en la primera etapa, se confunden con
otras enfermedades. Ello provoca que no se le dé la debida atencion y el
tratamiento adecuado al paciente, agravando su condiciobn ya que es un

padecimiento cronico degenerativo y de alta probabilidad de muerte.

Se conoce que la incidencia mundial es de 1 a 2 casos por millén de habitantes.
Es una enfermedad de mal pronéstico, la sobrevida una vez que se realiza el
diagnéstico no sobrepasa los 8 afios. Esto crea la necesidad de contar con
métodos diagnosticos y terapéuticos eficaces con el objetivo de aumentar y
mejorar la calidad de vida de los pacientes. En México se estima que el nUmero de
pacientes que podrian padecer la enfermedad es de 5 mil personas. En México las
entidades en donde mayor nimero de pacientes han sido detectados, son: DF,
San Luis Potosi, Baja California Norte, Yucatan, Guadalajara y Monterrey.

(Fuente: SUIVE/DGAE/Secretaria de Salud).

Actualmente existen pocos estudios que hayan evaluado la diferencia por
resonancia magnética entre pacientes portadores de hipertensién pulmonar

idiopatica comparado con los pacientes con hipertension pulmonar asociada a
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cardiopatia congénita y tal vez estos hallazgos explicarian la diferencia en la
mortalidad entre los dos grupos de estudio como se menciond previamente en los

antecedentes.

En la actual investigacién consideramos que a pesar del tratamiento médico, la
hipertension pulmonar idiopética tiene un peor pronostico que la hipertension
pulmonar asociada a cardiopatias congénitas por lo que se identificara en cuales
parametros de funcion ventricular evaluados por resonancia magnética existe

diferencia entre uno y otro grupo.

V. HIPOTESIS.

Los parametros funcionales medidos por resonancia magnética cardiaca en
pacientes con hipertension arterial pulmonar idiopatica son diferentes a los
pardmetros medidos en pacientes con hipertension pulmonar asociada a
cardiopatias congénita independientemente de la presion sistdlica de la arteria

pulmonar.
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VI. METODOLOGIA DESARROLLADA.

Caracteristicas del lugar donde se llevo a cabo el estudio.

Se realiz6 en el Instituto Nacional de Cardiologia, correspondiente a una
institucién de tercer nivel de atencion médica, que es centro de referencia de la
secretaria de salud de la republica mexicana en cuestion de enfermedades del
corazdn, el cual ofrece intervenciones ambulatorias y hospitalarias de alta

especialidad.

Disefio del estudio.

Estudio observacional, transversal, ambispectivo, comparativo.

Criterios de seleccidn.

Criterios de inclusién.
1. Pacientes con diagnostico previo de hipertensiébn pulmonar tanto de

etiologia idiopatica como de etiologia secundaria.

2. Pacientes que se encuentren en edades comprendidas entre los 18 y 70

anos de edad.

3. Masculino o Femenino.

4. Pacientes a los que se les solicitd estudio de resonancia magnética

cardiaca.
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Criterios de exclusion.
1. Contraindicacion para realizar el estudio de resonancia magnética
(Pacientes portadores de un dispositivo electronico como marcapasos,

desfibrilador automatico implantable, clips quirdrgicos o implantes auditivos

metalicos).

2. Filtrado glomerular menor de 30ml/min/m?ASC.
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Variables de estudio.

Metodoldgicas.

VARIABLE INDEPENDIENTE

VARIABLE DEPENDIENTE

Hipertension pulmonar variedad

idiopatica y secundaria.

Diferencias  en los  parametros

funcionales por resonancia magnética

cardiaca.

Nivel de medicidén.

NOMBRE DEFINICION TIPO DE CLASIFICACION | FUENTE
OPERATIVA | VARIABLE DE
DATOS
Afos Cuantitativa | 18 a 70 afios Cédula
EDAD cumplidos Discreta de
registro
Caracteristica | Cualitativa | Masculino Cédula
GENERO biolégica que | Nominal Femenino de
diferencia Dicotémica registro.
hombre-mujer
Grupo de Cualitativa | Idiopatica Cédula
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HIPERTENSION enfermedades | Nominal Asociada a|de
PULMONAR caracterizadas cardiopatia registro.

por un congeénita

incremento

progresivo de

la resistencia

vascular

pulmonar.

Irrupcion Cualitativa | Leve Cédula
HAP IDIOPATICA espontanea o | Nominal Moderada de

de origen Grave registro.

desconocido.

Lo que se|Cualitativa |Leve Cédula
HAP ASOCIADA A |deriva de una | Nominal Moderada de
CARDIOPATIA causa. Grave registro
CONGENITA
ECOCARDIOGRAMA | Estudio no | Cualitativa | Normal Cedula
TRANSTORACICO invasivo de | Nominal Anormal de

imagen que a registro

través de
ondas sonoras
produce una

imagen del
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corazén y
permite ver
como

funciona.

RESONANCIA

MAGNETICA

CARDIACA

Método
diagnéstico
por imagen
que usa
imanes y
ondas
magnéticas
potentes para
crear
imagenes del

corazon.

Cualitativa

Nominal

Normal

Anormal

Cédula
de

registro
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VIl. DEFINICION DE TERMINOS.

Hipertension arterial pulmonar. Estado fisiopatoldgico que se define como la

existencia de una presion media en la arteria pulmonar mayor de 25 mmHg en

reposo registrada por medio de cateterismo cardiaco derecho

Hipertension pulmonar idiopética. Tipo de hipertension pulmonar que después de

la realizacién de un estudio exhaustivo no se encuentra la causa de la elevacion

de las cifras de presion pulmonar.

Hipertension pulmonar asociada a cardiopatias congénitas. Se define como un

tipo de hipertension pulmonar que es secundaria a una exposicion persistente de
la vasculatura pulmonar a un flujo sanguineo aumentado debido a cortocircuitos
sistémicos-pulmonares, que ocasiona una arteriopatia pulmonar obstructiva con el

consiguiente aumento en la resistencia vascular pulmonar.
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VIll. DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO.

En el grupo de hipertension pulmonar idiopatica, se captaron 19 pacientes, de los
cuales 18 eran mujeres y 1 paciente era hombre con un promedio de edad de 41.4
+ 10 afios, con diagnostico previo de hipertension arterial pulmonar idiopatica a
quienes después de habérseles realizado un protocolo de estudio exhaustivo con
estudios de laboratorios (quimica sanguinea, electrolitos séricos, biometria
hemética, examen de gases sanguineos, perfil inmunolégico) y gabinete
(radiografia de térax, electrocardiograma, pruebas de funcion pulmonar,
ecocardiograma, angiotomografia, resonancia magnética y cateterismo cardiaco)
no se encontrd la causa de la elevacién de las cifras de presion media en la arteria
pulmonar por arriba de 25mm/Hg en reposo medida por medio de cateterismo
cardiaco derecho, por lo que se les consider6 como portadores de hipertension
pulmonar de etiologia idiopatica. Asi mismo se captaron 20 pacientes que
presentaron hipertension pulmonar asociada a cardiopatia congénita con
cortocircuito  sistémico pulmonar, confirmado mediante ecocardiograma Yy
resonancia magnética de los cuales 10 fueron mujeres y 10 fueron hombres con
un promedio de edad de 43.1 + 16 afios. Se tomaron en cuenta solo pacientes de
estas caracteristicas para tratar que el nivel de presién pulmonar en ambos grupos
fuera similar. De los pacientes portadores de cardiopatia congénita, 11 enfermos
tenian comunicacion interauricular (55%), 7 pacientes eran portadores de
comunicacion interventricular (35%) y dos tenian persistencia del conducto

arterioso (10%).
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Todos los pacientes tenian previamente un estudio de ecocardiograma
transtoracico en quienes se utilizé un equipo Hewlett Packard Sonos 5500 provisto
de transductores electrénicos de 3.5 y 5 MHz utilizando las proyecciones
convencionales con el fin de determinar el didmetro diastélico y sistélico del
ventriculo derecho, asi como la medicion de la auricula derecha en sus ejes
infero-superior y medio-lateral, asi como el calculo de la presion sistolica de la
arteria pulmonar (PSAP) por medio de la velocidad méaxima del reflujo regurgitante
tricuspideo y utilizando la formula de Bernoulli modificada (PSAP=(velocidad del
flujo regurgitante tricuspideo)® - 4 + 5), El valor obtenido representa el gradiente
maximo entre auricula y ventriculo derecho y por lo tanto cuantifica la presion
sistélica de dicho ventriculo, si a dicho valor se le suma el nUmero 5, representa
aproximadamente la presion media de la auricula derecha en ausencia de
insuficiencia cardiaca o se le suma 14 en presencia de la misma con lo cual se
obtiene la presion sistélica de arteria pulmonar. Finalmente se midio la excursién
sistélica del plano anular tricuspideo (TAPSE) como un parametro de funcién
ventricular derecha. Asi mismo a todos los pacientes se les realiz6 un estudio de
resonancia magnética, empledndose un equipo Somaton Sonata de 1.5 teslas
(Siemens) y mediante la realizacion de secuencias de eco Spin, eco de gradiente,
secuencias ponderadas en T2 sin contraste, secuencia de primer paso, cines y
secuencia de inversion recuperacion (posterior a la administracion de gadolineo),
ademas de realizar angio-resonancia para poder evaluar la patologia vascular
pulmonar y las cardiopatias congénitas. Se realizaron cortes en multiples planos

para obtener imagenes en eje corto, cuatro y dos camaras, para el analisis
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morfolégico del corazén, analizando las conexiones auriculo-ventriculares,

ventriculo-arteriales y la posicién del corazon.

Los parametros por resonancia magnética que se evaluaron fueron:
e Fraccidon de expulsion, masa, voliumenes telediastolico, telesistolico y
volumen latido tanto del ventriculo derecho como del ventriculo izquierdo.
Se calcularon estos parametros mediante la realizacion de cortes en eje corto de
la base al apex con posterior delimitacion del borde endocardico y epicardico en

telediastole y telesistole.

e Diametro diastélico del ventriculo derecho en cuatro camaras.

e Diametro diastolico del ventriculo izquierdo en tres y cuatro camaras.

e Diametro sistélico del ventriculo derecho en cuatro camaras.

e Diametro sistolico del ventriculo izquierdo en tres camaras.

e Septum interventricular y pared posterior en tres cAmaras.

e Grosor de pared libre del ventriculo derecho en cuatro camaras.

e Diametro de la auricula derecha en sus ejes infero-superior y medio-lateral
en 4 camaras.

e Medicion del tronco de la arteria pulmonar principal, asi como de sus ramas

izquierda y derecha.
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Interpretacion de la resonancia magnética:

Todos los parametros fueron medidos y evaluados por la doctora Gabriela
Meléndez Ramirez (especialista en tomografia computada cardiovascular y

resonancia magnetica).

Anédlisis de los datos.

Las variables continuas se reportaran como media = desviacibn estandar o
mediana y rangos de acuerdo a su distribucion. Las variables categéricas se
reportaran como nimero Yy porcentaje.

Las diferencias en las variables continuas entre los pacientes con HAP idiopatica
y pacientes con HAP asociada a cardiopatia congénita (CC) se analizaron con la
prueba de t de Student para muestras independientes o U de Mann Whitney de
acuerdo al tipo de distribucién de la variable.

La comparacibn de las variables categéricas entre los pacientes con HAP
idiopatica y pacientes con HAP asociada a cardiopatia congénita se analiz6 con la
prueba de Chi? o prueba exacta de Fisher.

Se consideré como estadisticamente significativo un valor de p <0.05. El analisis

estadistico se realiz6 con el programa SPSS V 17 para Mac
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IX. FACTIBILIDAD Y ASPECTOS ETICOS.

El presente estudio se considero con un riesgo minimo.

Para los aspectos en materia ética sobre la investigacion en seres humanos nos
basamos en los articulos del REGLAMENTO DE LA LEY GENERAL DE SALUD
EN MATERIA DE INVESTIGACION PARA LA SALUD, titulo segundo, articulo 13,

14,16 y 17, que de acuerdo a este ultimo se clasificaria como:

Articulo 13.- En toda investigacién en la que el ser humano sea objeto de estudio,
debera prevalecer el criterio del respeto a su dignidad y la proteccion de sus
derechos y bienestar.

Articulo 14.- La investigacion que se realiza en seres humanos debera
desarrollarse con las bases en la ética médica.

Articulo 16.- En las investigaciones en seres humanos se protegerda la privacidad
del individuo de investigacion, identificAndolo solo cuando los resultados lo
requieran y este lo autorice.

Articulo 17.- Se considera como riesgo de la investigacion a la probabilidad de que
el sujeto de la investigacion sufra algin dafio como consecuencia inmediata o

tardia del estudio.

I. Investigacion sin riesgo: Son estudios en los que se emplean técnicas y métodos

de investigacion documental retrospectivos y aquellos en los que no se realiza

ninguna intervencion.
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II. Investigacion con riesgo minimo: son aquellas que emplean el registro de datos
a través de procedimientos comunes en examenes fisicos o psicologicos de
diagndstico y tratamiento rutinarios, entre los que se consideran: pesar al sujeto,
pruebas de agudeza auditiva, electrocardiograma, termografia, coleccion de
excretas y secreciones externas, obtencion de placenta durante el parto, coleccion
de liquido amnidtico al romperse las membranas, obtencion de saliva, dientes
desiduales o dientes permanentes extraidos por indicacion terapéutica, placa
dental y calculos extraidos por procedimientos profilacticos no invasores, corte de
pelo o de ufias sin causar desfiguracion, extraccion de sangre por puncion venosa
en adultos en buen estado de salud, con frecuencia maxima de dos veces por
semana y volumen de 450mililitros en dos meses, excepto durante el embarazo,
ejercicio moderado en voluntarios sanos, pruebas psicolégicas a individuos o
grupos en los que no se manipulard la conducta del sujeto, investigacion con
medicamentos de uso comun, amplio margen terapéutico, autorizados para su

venta, empleando las indicaciones, dosis y vias de administracion establecidas.

[ll.- Investigacion con riesgo mayor al minimo: Son aquellas en las que las
probabilidades de afectar al sujeto son significativas y en los que se deberan
emplear métodos de aleatorizaciébn a esquemas terapéuticos y los que tengan

control con placebos, entre otros.
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X. RECURSOS HUMANOS, FiSICOS Y FINANCIEROS.

Recursos humanos V fisicos.

e Se captaron pacientes con diagnostico de hipertension pulmonar variedad
idiopatica y variedad secundaria que acudieron al Instituto Nacional de
Cardiologia “Dr. Ignacio Chavez” por parte del investigador principal (Doctor
Christian Guerrero Agiss), que cumplieron los criterios de inclusion.

e Se brindo apoyo por parte del personal médico, enfermeria y técnicos
radidlogos del servicio de resonancia magnética del Instituto Nacional de

Cardiologia en los turnos matutino y vespertino.

Recursos financieros.

e Apoyo por parte del departamento de resonancia magnética del Instituto
Nacional de Cardiologia para la realizacion del estudio.

e 200 Hojas y 200 impresiones, que fueron proporcionadas por el investigador
principal, asi mismo se utilizo impresora marca HP propiedad del

investigador principal.
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XI. RESULTADOS.

En la tabla 1 se muestra las variables ecocardiograficas en ambos grupos de

hipertension pulmonar. No hubo diferencia en el nivel de presion sistdlica de la

arteria pulmonar (PSAP) entre ambos grupos, tampoco en el diametro del

ventriculo y auricula derecha. EI TAPSE fue

significativamente menor en

pacientes con HAP idiopatica comparada con la hipertensién pulmonar asociada a

cardiopatia congénita (13.5 vs 16.9; p=0.008).

Tabla 1. Variables ecocardiograficas entre ambos grupos de pacientes con HAP.

VARIABLE HAP IDIOPATICA. | HAP ASOCIADA A p
CARDIOPATIA
CONGENITA
DDVD (mm) 48.6 £ 10.5 494+11.4 0.829
DSVD (mm) 36.7+7.4 38.2+10.5 0.622
AD inferosuperior (mm) |59.4+12.8 60.6 £ 13.8 0.785
AD mediolateral (mm) 51.9+15.1 51.8+12.8 0.983
TAPSE (mm) 13.5+3.7 16.9+ 3.7 0.008
PSAP (mmHg) 91.8+21.3 85.1+154 0.261

AD: Auricula derecha; DDVD: Diametro diastélico del ventriculo derecho; DSVD:

Diametro sistdlico del ventriculo derecho; TAPSE: excursion del anillo tricuspideo

en sistole; PSAP: Presion sistélica de la arteria pulmonar
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En la tabla 2 se muestra las variables evaluadas en el estudio de resonancia
magnética cardiaca en donde se observd que la FEVD fue méas baja en los
pacientes con HAP idiopatica comparada con los pacientes con hipertension
pulmonar asociada a CC (32.6 =+ 10.3 versus 38.5 = 10.8), aunque esta diferencia
no fue estadisticamente significativa (p=0.09). Los voliumenes del ventriculo
derecho (telediastdlico, telesistélico y volumen latido) fueron menores en los
pacientes HAP idiopatica en relacion con los pacientes con hipertension pulmonar
asociada a CC, aunque no alcanzo significancia estadistica. La masa del
ventriculo derecho sin embargo si fue significativamente menor en los pacientes
con HAP idiopética en comparacién con los portadores de HAP asociada a CC.
En cuanto a los parametros del ventriculo izquierdo se encontré que la FEVI fue
significativamente menor y los volimenes ventriculares izquierdos (diastdlico,
sistolico y latido) y la masa fueron significativamente mayores en pacientes con
HAP asociada a CC versus HAP idiopéatica.

Los didmetros diastélico, sistolico, asi como el grosor de pared libre del ventriculo
derecho no fueron diferentes entres los dos grupos de pacientes lo cual corrobora
los hallazgos obtenidos por medio del ecocardiograma en el cual tampoco existio
diferencia en la medicion de dicha cavidad. La auricula derecha en su diametro
infero-superior y medio-lateral al igual que por ecocardiograma tampoco mostré
diferencias significativas en los dos grupos.

En cuanto a la medicion de las arterias pulmonares, llama la atencion que el
tronco de la arteria pulmonar si es significativamente menor en los portadores de
la variedad idiopatica de hipertension pulmonar, asi mismo la rama izquierda de la

arteria pulmonar también fue menor en estos pacientes, mas sin embargo la rama
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pulmonar derecha a pesar

estadisticamente significativo.

de ser

también de menor

calibre,

no fue

Tabla 2. Variables de resonancia magnética en ambos grupos de pacientes con

hipertension pulmonar.

VARIABLE HAP IDIOPATICA | HAP ASOCIADA A | p
CARDIOPATIA
CONGENITA
FEVD. 32.6 +10.3 38.5+10.8 0.091
VTDVD. 139.5+43.1 191.3 +110.5 0.064
VTSVD. 95.3+37.5 1241 +86.5 0.191
VLVD. 43.9 (19.8 — 457) 59.7 (24.5-131) 0.085
Masa del VD. 63.1+17.7 85.9+294 0.007
FEVI. 58.4+9.6 47.1+14.4 0.007
VTDVL. 67.3+17.9 143.8 + 105.6 0.004
VTSVI. 284 +11.1 82.8+87.8 0.011
VLVI. 39.1+10.3 61.0 £ 39.2 0.024
Masa del VI. 59.0+8.3 99.5+51.7 0.000
Septum. 7.3+1.3 8.8+20 0.009
DDVI. 38.3+45 47.3+14.1 0.012
PP. 6.2+1.1 8020 0.002
DSVI. 22.0+54 33.7+15.2 0.003
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DDVD. 442 + 8.8 47.0+12.4 0.428
DSVD. 38.2+8.3 37.9+10.8 0.907
Grosor pared libre. | 6.8 £1.6 71+18 0.590
AD inferosuperior. | 59.1 + 13.4 64.3 £18.9 0.327
AD mediolateral. 494 +12.6 51.8+13.3 0.571
VI 4 camaras. 32.7+5.8 37.1+4.8 0.014
TP. 349+52 42.3 +12.7 0.025
RDP. 23.8+5.3 26.9+64 0.117
RIP. 21.7+4.2 25.3+5.0 0.024

AD: Auricula derecha: Al: Auricula izquierda; DDVD: Diametro diastolico del

ventriculo derecho; DSVD: Diametro sistolico del ventriculo derecho; DDVI:

Diametro diastoélico del ventriculo izquierdo; DSVI: Didmetro sistélico del ventriculo

izquierdo; FEVD: Fraccion de expulsion del ventriculo derecho; FEVI: Fracciéon de

expulsiéon del ventriculo izquierdo; PP: Pared posterior; RDP: Rama derecha de la

pulmonar; RIP: Rama izquierda de la pulmonar; TP: Tronco de la pulmonar; VLVD:

Volumen latido del ventriculo derecho; VLVI: Volumen latido del ventriculo

izquierdo; VTDVD: Volumen telediastolico del ventriculo derecho; VTDVI: Volumen

telediastdlico del ventriculo izquierdo; VTSVD: Volumen telesistolico del ventriculo

derecho; VTSVI: Volumen telesistolico del ventriculo izquierdo; VD: Ventriculo

derecho; VI: Ventriculo izquierdo.
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XIll. DISCUSION.

La hipertension arterial pulmonar es una enfermedad con una amplia variedad de
etiologias caracterizados por cambios patoldgicos en las arterias pulmonares que
guian a un incremento progresivo de la resistencia vascular pulmonar y de la
presion arterial pulmonar. Los avances en el manejo de los pacientes con
hipertension pulmonar han resultados en mejorias en la morbilidad y sobrevivencia
de los pacientes. Sin embargo la hipertensiéon pulmonar permanece como una
enfermedad devastadora con progresion de los sintomas y alta mortalidad. La falta
de entendimiento del funcionamiento del ventriculo derecho en la hipertension
pulmonar ha sido obstaculizada por la falta de técnicas que sean fidedignas para

la valoracion de la morfologia y funcién de dicho ventriculo (28).

La imagen por resonancia magnética es la técnica mas precisa de que
disponemos en la actualidad para estudiar la funcion, el volumen y la masa del
ventriculo derecho. Es posible diagnosticar de forma fiable la presencia de
hipertension arterial pulmonar a partir de imagenes obtenidas por resonancia
magnética. Al tratarse de una técnica en 3 dimensiones, es independiente de
asunciones geométricas. Ademas, tiene la ventaja de ser extremadamente precisa
y, gracias a su excelente reproducibilidad, permite hacer un seguimiento clinico a

lo largo del tiempo (29).

Los datos que conforman este estudio son producto del seguimiento de un grupo

de 39 pacientes con diagndéstico de hipertension pulmonar grave, 19 de ellos con
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la variedad idiopatica y 20 de ellos asociada a cardiopatias congénitas con
cortocircuito sistémico pulmonar, sin diferencias en el nivel de presién pulmonar en
ambos grupos. Se observa que los parametros que resultaron ser diferentes con
significancia estadistica entre ambos grupos por estudio de resonancia magnética
fueron los volimenes ventriculares izquierdos, la FEVI, la masa biventricular, los
diametros del ventriculo izquierdo y el diametro del tronco de la arteria pulmonar.
A pesar de no ser estadisticamente significativo, la fraccidbn de expulsion del
ventriculo derecho fue menor en pacientes con hipertensién pulmonar idiopatica.
En cuanto a las variables estudiadas por ecocardiograma transtoracico se observo
que la unica variable con diferencia estadistica significativa fue la medicién de la
excursion sistélica del plano anular tricuspideo (TAPSE). Las otras variables de
medicion de didmetros ventriculares fueron similares en ambos grupos de
pacientes, resultado similar de los hallazgos encontrados por resonancia

magnética en el que tampoco hubo diferencia en los diametros ventriculares.

En estudios previos se ha reportado que usando la resonancia magnética cardiaca
para medir los volimenes ventriculares izquierdos telediastélico, telesistélico y
volumen latido, estos fueron mas pequefios en pacientes con HAP idiopética. En
nuestro estudio se puede observar como los pacientes con hipertension pulmonar
idiopatica a pesar de tener una fraccion de expulsion del ventriculo izquierdo
conservada, tienen menores volimenes ventriculares izquierdos a diferencia de
los pacientes con hipertension pulmonar secundaria (30). La disminucion de los
volimenes ventriculares izquierdos en la hipertension pulmonar puede ser

explicada por dos mecanismos. El primero de ellos es por un incremento de la
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postcarga ventricular derecha, lo cual disminuye el volumen expulsado del
ventriculo derecho y por lo tanto el volumen disponible para el llenado del
ventriculo izquierdo. El otro mecanismo es debido a que tanto la hipertrofia como
la dilatacion ventricular derecha pueden comprimir al ventriculo izquierdo y por lo

tanto dificultar su llenado (30).

En otro estudio realizado por Van Wolferen y colaboradores determinaron el valor
prondstico de la masa, volumen y funcién ventricular derecha por resonancia
magnética en 64 pacientes con hipertension pulmonar idiopatica. En ellos se
determind que la dilatacion ventricular derecha, un volumen latido disminuido del
ventriculo derecho, asi como alteracion en los volimenes de llenado ventriculares
izquierdos son predictores independientes de mortalidad. En su estudio dieron
seguimiento a este grupo de pacientes y comprobaron que la progresion de estas
alteraciones ventriculares se asocio a un peor desenlace y de acuerdo a curvas de
sobrevivencia de Kaplan meier realizadas, la sobrevivencia fue menor en
pacientes con un volumen telediastolico ventricular derecho mayor o igual a
84ml/m? y un volumen telediastolico del ventriculo izquierdo menor o igual a
40ml/m?* Estos autores concluyeron que estos pardmetros ademéas hablar de
aumento en la mortalidad también fueron predictores de falla en el tratamiento
(31). Este es un estudio que a pesar de que no comparo a los dos tipos de
hipertension pulmonar, los resultados fueron similares a los encontrados en
nuestro analisis de pacientes con hipertension pulmonar idiopatica y a pesar de
que dentro de nuestros objetivos no era evaluar el prondstico, se puede deducir de

acuerdo a estos hallazgos el porqué los pacientes con este tipo de hipertension
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pulmonar tienen peor prondstico que los de otras variedades.

Koestenberger evalué los valores de la excursidén sistélica del plano anular
tricuspideo en pacientes con hipertension pulmonar secundaria a cardiopatia
congénita y lo comparé con la fraccion de expulsion ventricular derecha obtenida
por resonancia magnética. Los pacientes con hipertension pulmonar secundaria a
cardiopatias congénitas mostraron una correlacion positiva entre la medicién de la
excursion sistolica del plano anular tricuspideo y la fraccion de expulsion
ventricular derecha determinada por resonancia, ambas con disminucion de sus
valores normales. Como vemos en nuestro estudio también hay disminucién de
ambas variables en los pacientes con hipertensibn pulmonar asociada a
cardiopatias congénitas que se correlaciona con una disminucién de la funcion
ventricular derecha compatible con los resultados obtenidos en estos estudios

(32).

En estudios realizados por Saba y colaboradores encontraron que la resonancia
magnética ha confirmado ser altamente efectiva para el célculo de la masa
ventricular en pacientes con hipertensién pulmonar. En este estudio se menciona
el uso del indice de masa ventricular, el cual se obtiene dividiendo la masa
ventricular derecha entre la masa ventricular izquierda, con una sensibilidad de
84% vy especificidad de 71% para detectar hipertension pulmonar de varias
etiologias. Cuando este indice es mayor de 0.6, es compatible con hipertension
pulmonar, demostrando excelente correlacion con la presion pulmonar media

determinada mediante cateterismo cardiaco derecho (33). En nuestro estudio
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calculamos un indice de masa ventricular elevada y diferente en pacientes con
hipertension pulmonar idiopéatica (1.06) y asociada con cardiopatias congénitas

(0.8) lo cual es concordante con los hallazgos de estos estudios.

En otros estudios se ha comunicado que la dilatacion ventricular derecha por
resonancia magnética mayor de 84ml/m? puede ser asociado a mal prondstico; en
nuestros pacientes tanto de hipertension pulmonar idiopatica como secundaria a
cardiopatias congénitas estos volumenes fueron mas elevados que este valor,

aunque sin diferencia estadisticamente significativa entre las dos variedades (34).

Debido a los pocos estudios que han evaluado el realce tardio con gadolinio en el
ventriculo derecho en pacientes con hipertensién pulmonar, Benjamin Freed y
colaboradores quisieron comprobar de qué manera influye el realce tardio con
gadolineo por medio de resonancia magnética en pacientes con hipertension
pulmonar idiopética y secundaria. Ellos analizaron 44 pacientes con hipertension
pulmonar idiopatica y 14 pacientes con hipertension secundaria y les dieron
seguimiento por un periodo de 10 meses. El 69% tuvo realce tardio con gadolinio
ventricular derecho y estos pacientes presentaron volimenes ventriculares
derechos mas elevados, fraccion de expulsion ventricular derecha mas disminuida,
mayor presion arterial pulmonar e indice de masa ventricular mas elevado en
comparacion con los pacientes que no lo presentaron. Concluyeron que la
presencia de realce tardio en pacientes con hipertension pulmonar se debe
considerar un marcador de enfermedad mas avanzada y pobre pronéstico. En

nuestro estudio también se analiz6 el realce tardio con gadolinio ventricular
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derecho en ambos grupos de pacientes mostrando resultados similares a los
mencionados por estos autores en los cuales los volumenes ventriculares
derechos fueron mayores y la fraccion de expulsion menor en pacientes que

presentaron realce tardio (35).

Existen pocos estudios que comparen a ambos tipos de hipertension pulmonar por
resonancia magnética. En un estudio realizado por Vikas en el 2008, se comparé a
10 pacientes con hipertension pulmonar idiopatica y 22 con hipertension pulmonar
secundaria ambas severas y sin diferencias en el nivel de presién pulmonar (78 +
22.8 en hipertension idiopatica vs 64 + 22 en secundaria). A diferencia de nuestro
estudio en este se obtuvo unos volimenes telediastdlicos y telesistélicos del
ventriculo derecho mayores en pacientes con hipertensién pulmonar idiopética
aunque aumentados en ambos grupos. Esto puede ser debido a que nuestra
muestra de pacientes con la variedad secundaria de hipertensién pulmonar son
por cardiopatia congénita con cortocircuito sistémico pulmonar que de acuerdo a
los antecedentes soportan mayor cantidad de volumenes ventriculares ante la

cronicidad de su enfermedad de origen. (36).

En las variables que fueron estudiadas mediante ecocardiografia se observo que
los didmetros telediastolico y telesistolico del ventriculo derecho, asi como de la
auricula derecha fueron muy similares a los diametros reportados por resonancia
magneética en los dos grupos de pacientes. Cabe resaltar que la medicion de la
excursion sistdlica del plano anular tricuspideo (TAPSE) ha sido reportado como

un marcador de fraccion de expulsién ventricular derecho y ha sido mostrado
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como un importante marcador pronéstico en pacientes con hipertension pulmonar.
Entre otras utilidades también se menciona que predice sobrevivencia y que esta
suele ser mas baja cuando el valor del TAPSE esta por debajo de 1.8 cm y
disminuye paralelamente con la disminucion del mismo. (37) En nuestro estudio
vemos que el TAPSE se encuentra disminuido en ambos grupos de pacientes,
pero que es mayor en los pacientes con hipertensién pulmonar idiopética, si
asociamos estos resultados con los obtenidos por resonancia magnética en
cuenta a la fraccion de expulsion ventricular derecha que también es menor en el
mismo grupo de pacientes se concluiria que ellos tienden a tener peor prondstico
comparado con los enfermos con hipertension pulmonar asociada a cardiopatias

congeénitas.

Podremos concluir que existen muy pocos estudios en la literatura que comparen
el estudio de ambas variedades de hipertensiébn pulmonar por medio de la
resonancia magnética y como nos podremos haber dado cuenta existen
diferencias notables entre una y otra, las cuales podria influir en el
comportamiento de la enfermedad. Por lo tanto independientemente de los
estudios y protocolo diagndstico que se lleve a cabo para el estudio de la
hipertension pulmonar, la resonancia magnética ha demostrado ser eficaz en la
valoracion de este tipo de pacientes y en algun aspecto inclusive superior a otros

tipos de estudios, ademas de tener un valor en el seguimiento de los pacientes.
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Xlll.  CONCLUSIONES:

La resonancia magnética tiene gran utilidad en la evaluacion de los pacientes con
hipertension pulmonar. Los resultados del presente trabajo demuestran que la
resonancia magnética es una técnica de imagen no invasiva que permite una
excelente visualizacion de la morfologia del ventriculo derecho y permite hacer
algunas diferencias entre la hipertension arterial pulmonar idiopatica y la
hipertension pulmonar asociada a cardiopatias congénitas. Tanto los parametros
de funcion del ventriculo derecho como del ventriculo izquierdo son de importancia
pronostica en ambos tipos de hipertension pulmonar. Una disminucién en la
fraccion de expulsion ventricular derecha, un incremento del volumen telediastolico
del ventriculo derecho, asi como una disminucion del volumen telediastolico del
ventriculo izquierdo se muestran como los principales pardmetros que son
predictores de mal prondstico y en estudios de seguimiento traducen falla del

tratamiento y aumento en la mortalidad.

Se encontraron diferencias significativas sobre todo en los pardmetros de funcion
biventricular, indice de masa ventricular y volimenes ventriculares sobre todo del
ventriculo izquierdo. A diferencia de lo reportado en estudios previos, los
volimenes ventriculares derechos a pesar de no tener diferencia significativa entre
las dos variedades de hipertension pulmonar, si son mayores en los pacientes con
hipertension pulmonar asociada a cardiopatias congénitas, que como se comento

previamente es debido a que el ventriculo derecho al ser sometido a mayores
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presiones desde el nacimiento es capaz de soportar presiones pulmonares mas

elevadas, sin afectar tanto a la funcién ventricular derecha.

De alguna manera los resultados demostrados en esta investigacion nos ayudan a
entender porque los pacientes con hipertensién pulmonar idiopatica tienen una
evolucion menos favorable, debido a la sobrecarga, hipertrofia, dilatacion vy
finalmente fracaso del ventriculo derecho, que culmina con la muerte del enfermo
y porque los pacientes portadores de hipertension pulmonar asociada con
cardiopatias congénitas tienen una mejor supervivencia, lo cual es resultado de la
preservacion de la funcion del ventriculo derecho, puesto que este no recibe un

remodelado al nacer y permanece hipertroéfico.

Nosotros recomendamos que a todos los pacientes con hipertension pulmonar
independientemente de la etiologia se les deba realizar un estudio de resonancia
magnética ya que como hemos podido observar es de gran ayuda para el
diagnostico y evaluacion de este tipo de pacientes. Hace falta realizar mas
estudios enfocandose en analizar el comportamiento de la funcién biventricular por
resonancia magnética entre los diferentes grupos de pacientes con hipertension
pulmonar y como este analisis puede influir en el tratamiento y prondstico de los

enfermos.
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