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Resumen

Hipertension Pulmonar (HP) se define como un aumento de la presion arterial pulmonar media mayor
de 20 mm Hg medido por cateterismo cardiaco. En la actualidad se clasifica segtin grupos etiolégicos
propuestos en el consenso de Niza del 2013. Su abordaje y diagndstico requieren de un algoritmo
protocolizado en el cual se deben evaluar desde causas autoinmunes, cardiacas, pulmonares,
enfermedad trombo embdlica y misceldneas. Sin embargo, en un porcentaje de pacientes no se puede
esclarecer la causa. El tratamiento incluye multiples fdrmacos con diversos mecanismos de accion y
adecuada tolerancia. Presentamos una serie de 4 casos de hipertension arterial pulmonar idiopdtica.
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Abstract

Pulmonary Hypertension (PH) is defined as an increase in mean pulmonary arterial pressure greater
than 20 mmHg as measured by cardiac catheterization. It is currently classified according to
etiological groups proposed in the 2013 Nice Consensus. Its approach and diagnosis require a
standard algorithm in which autoimmune, cardiac, pulmonary, thromboembolic and miscellaneous
causes must be evaluated. However, in some patients, the cause cannot be established. Treatment
includes multiple drugs with various mechanisms of action and adequate tolerance. We present a
series of 4 cases of idiopathic pulmonary arterial hypertension.
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Introduccion

Hipertension Pulmonar (HP) se define como una elevacién de la presion media de la arteria
pulmonar en reposo mayor a 20 mmHg, medido por un cateterismo de corazén derecho,
adicionalmente, se puede clasificar segiin con la presion de enclavamiento capilar pulmonar
(PAWP por sus siglas en ingles) en precapilar (menor o igual a 15 mmHg) o poscapilar (mayor a
15 mmHg) (1). La HP se divide en cinco diferentes grupos clinicos y etioldgicos: Hipertension
Arterial Pulmonar (HAP, Grupo 1); hipertensiéon pulmonar debida a cardiopatia izquierda
(Grupo 2); hipertension pulmonar debida a enfermedad pulmonar y/o hipoxemia (Grupo 3);
hipertension pulmonar tromboembdlica crénica y otras obstrucciones de las arterias
pulmonares (Grupo 4); hipertension pulmonar de mecanismo no establecido y/o multifactorial
(Grupo 5) (2). Presentamos una serie de 4 casos de hipertension arterial pulmonar idiopatica.

Casos clinicos

Las pacientes corresponden a una cohorte de seguimiento en la unidad de neumologia del
Hospital Roosevelt. Todas son mujeres, con edades entre 16 a 50 afos, no fumadoras, sin
antecedentes médicos patoldgicos o exposicionales de importancia. Las 4 fueron referidas a
nuestra unidad por disnea progresiva de larga evolucion. Por datos clinicos, ecocardiograficos
(Figura A) y tomograficos de hipertensién pulmonar (Figura B), fueron ingresadas al protocolo
de estudio de HP que incluye realizacién de gammagrama V/Q (Figura C), cateterismo cardiaco
con prueba de vaso reactividad y excluir las otras causas. Las caracteristicas clinicas, datos de
ecocardiografia, cateterismo cardiaco derecho, funcién pulmonar y otras pruebas se muestran
en la Tabla 1. Todas las pacientes fueron categorizadas siguiendo las guias internacionales y
actualmente se encuentran en bajo tratamiento farmacolégico de primera linea.
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Tabla 1. Caracteristicas de los 4 casos con HAP idiopatica

Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4
Edad (afios) 26 17 50 16
Comorbilidades Ninguna Ninguna Dispepsia Ninguna
Sintoma principal Disnea 7 meses Disnea 12 meses Disnea 6 meses Slncoges y disnea
meses
Clase Funcional OMS Il I Y I
PSAP (mmHg)* 86 75 93 92
PAPm (mmHg)** 70 55 52 65
RVP (U Wood)** 21 21 28 40
Test Vaso reactividad Negativo Negativo Negativo Negativo
Espirometria Normal Normal Normal Normal
SB_DLCO
mmol/(min*kPa) 86 90 61 81
C6M (m; %) 295;47 238;35 412;79 108;25
Gammagrama V/Q Probabilidad baja Probabilidad baja Probabilidad baja Probabilidad baja
Angio-Tomografia Datos de HP Datos de HP Datos de HP Datos de HP
Panel Autoinmune?® Negativo Negativo Negativo Negativo
Prueba de VIH® Negativo Negativo Negativo Negativo
Panel Hepatitis® Negativo Negativo Negativo Negativo
Tratamiento actual Riociguat Riociguat Riociguat Bosentan

*: Medido por ecocardiografia transtoracica

**: Medido por cateterismo cardiaco derecho.

a: Panel Autoinmune: ANA, Anti DNa, Anti Ro, Anti La, Anti CCP, Anti SCL-70, Complemento C3 y C4, Factor Reumatoide. b: prueba de
ELISA de cuarta generacion. c: Panel Hepatitis incluye: Hepatitis A, Hepatitis C, Antigeno Superficie Hepatitis B. PSAP: Presion
Sistolica Arteria Pulmonar; PAPm: Presion Arterial Pulmonar Media; RVP: Resistencia Vascular Pulmonar; U Wood: Unidades Wood;
SB_DLCO: Difusién de Monéxido de Carbono de Respiracién Unica; C6M: Caminata de 6 Minutos, V/Q; Ventilacion Perfusion; HP:
Hipertension Pulmonar.

Discusion

La Hipertensidon Pulmonar Idiopatica (HPI) se define por la ausencia de un factor de riesgo subyacente o
asociada y constituye un 30% de todos los casos de HP (3). Los sintomas principales de esta patologia
son inespecificos e incluyen disnea, dolor toracico, sincope y tos (4). En nuestro reporte de casos las
pacientes son predominantemente femeninas, jovenes, todas con sintoma de disnea, estos datos son
similares a los reportados en otras poblaciones (4). Se ha demostrado que existe una base genética en
pacientes con HAP esporadica donde existe mutacién del gen del receptor tipo 2 de la proteina
morfogenética del hueso (BMPR-2) (4), estudio genético que no se encuentra disponible en Guatemala.
Debemos mencionar que las pacientes presentaban una limitacién importante de la actividad fisica (3
de ellas con valores menores a 300 metros en la caminata de 6 minutos) confiriéndoles esto, un mal
prondstico a mediano y largo plazo (5). Es de hacer notar, que todas las pacientes tuvieron test de vaso
reactividad negativo, por lo cual, el uso de calcio antagonistas a dosis altas no se consideré como
terapéutica. Desde el punto de vista pulmonar, Unicamente una paciente presento alteracion en las
pruebas de mecanica o intercambio gaseoso. Actualmente en Guatemala no existen datos sobre la
incidenciay prevalencia de HAP.
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Para el diagnéstico inicial de HP las guias internacionales sugieren realizar una ecocardiografia
transtoracica (ETT), si los datos de ETT muestran probabilidad o intermedia o alta, se debe descartar
enfermedad cardiaca izquierda y enfermedad respiratoria crénica por otros métodos (Ej.
ecocardiografia transesofagica, cateterismo cardiaco, angiotomografia o tomografia de alta resolucion).
Una vez que se excluye la HP de los grupos 2 y 3, la gammagrafia pulmonar de ventilacidon-perfusion se
realizara para descartar enfermedad tromboembdlica(2). El prondstico se basa en multiples parametros
clinicos funcionales, de imagen y laboratorio (5).

Conclusidn: La hipertensién pulmonar es una enfermedad compleja que afecta predominantemente al
género femenino, requiere un abordaje multidisciplinario y protocolizado para su diagndstico y
tratamiento.

Figura A. ETT de Caso 1. En eje corto Figura B. Angiotomografia de térax. Caso 2.

paraesternal se observa aplanamiento de septo Corte a nivel de ventana aorto pulmonar muestra
interventricular en sistole (flecha blanca, Signo de didmetro de arteria pulmonar de 33.3 mm con
la D) indica sobrecarga del ventriculo derecho. radio pulmonar/aorto en 1,26 datos sugerentes

de hipertensiéon pulmonar.

Figura C. Gammagrama V/Q de Caso 4, muestra
zonas pulmonares bilaterales con adecuada
perfusion,datos indicativos de probabilidad baja
para embolismo pulmonar.
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