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Hipertension pulmonar crdénica tromboembdlica

*Amador Ovalle, MD

La hipertensién pulmonar cronica tromboembdlica
(HPCTE), también conocida como tromboembolismo
pulmonar crénico no resuelto, es una forma poco co-
mun de tromboembolismo pulmonar. Hasta hace muy
poco era considerada una rara curiosidad de autopsia,
pero a medida que los métodos diagnésticos han me-
jorado y nuestra actitud hacia la enfermedad
tromboembolica pulmonar ha cambiado, la incidencia
de esta entidad nosoldgica ha experimentado un nota-
ble incremento. Pero quizé lo mas relevante de esta
enfermedad es que se trata de' una forma de hipertensién
pulmonar crénica poternicialmente corregible.

Cada afo en Estados Unidos se diagnostican hasta
2500 casos, lo cual representa entre el 0.1 a 0.5 por
ciento de todos los pacientes que sobreviven a un even-
to embdlico pulmonar. En nuestro medio no existen
registros de esta enfermedad, como tampoco existen
antecedentes de su manejo, que es quirurgico. En
realidad su manejo requiere un enfoque
multidisciplinario, que involucra a cirujanos,
neumologos, intensivistas, cardidlogos, anestesiclogos
y radiélogos.

FISIOPATOLOGI A

Se desconocen los mecanismos fisopatoldgicos
en las fases tempranas de esta entidad, dado que la
mayoria de los pacientes consultan en etapas tardias.
Existe una fase, a la que se le ha denominado de
“luna de miel”, donde no hay horizonte clinico, a pesar
de cambios anatémicos vy fisiologicos. Lo que gene-
raimente se encuentra es un gran trombo obstruyen-
do una de las arterias centrales, asociado a un alto
grado de hipertensién puimonar, pero los mecanismos
exactos aln en esta fase, son motivo de controversia.

Existe actualmente una candente discusion acer-
ca de los origenes de este trombo, que sobrevive a los
mecanismos liticos naturales del organismo y que
causa hipertension pulmonar cronica.

Aungue los patologos han descrito ventriculo dere-
cho hipertréfico y arterias pulmonares aumentadas de
tamafo en sus autopsias desde principios del siglo

XX, tal vez nuestra actual concepcion de la
trombogénesis tenga aun la influencia de Owen'y sus
colaboradores, quienes en 1953 fueron los primeros
en sugerir que estos cambios, y la falla cardiaca dere-
cha edematosa, eran debidos a embolia pulmonar si-
lente multiple.

La clasificacion histérica de la hipertension
pulmonar (HP) entre primaria y secundaria, también
ha sido fuente de confusiones. A menudo se utiliza el
término embolia pulmonar crénica como sindnimo de
HPCTE. En el pasado la HP primaria era distinguida
por la arteriopatia plexiforme, sin embargo éste es mas
un diagnostico de exclusién, y el término HP inexpli-
cada tal vez sea mas apropiado. Actualmente es cla-
ro que la arteriopatia plexiforme no es exclusiva de
ninguna forma de HP, que por el contrario, puede ser
observada en diferentes forma de HP. A favor de una
unificacién de criterios, el término HP crénica tal vez
sea el mas correcto.

Entérminos generales, hay dos posiciones frente
al origen del trombo causante de la HP crénica. Exis-
te un grupo de autores que defiende la etiologia
tromboembidlica y otro que apoya la trombosis in situ
asociada a arteriopatia primaria.

Trombosis in situ’

Los partidarios de esta teoria hipotetizan que el
tromboembolismo venoso es una causa improbable
de HPCTE y que, por el contrario, proponen que en
muchos casos, la HPCTE es una arteriopatia primaria
con trombosis local secundaria.

Estos autores nos dan pocos elementos de juicio
a favor de su hipotesis, pero si nos colman de argu-
mentos en contra de la opuesta. Se preguntan, por
ejemplo, si un solo episodio de embolia pulmonar aguda
es capaz de producir HP crénica. Responden que es
casi imposible, que en alguna situacion aguda se
necesita ocluir mas del 70% del lecho vascular
pulmonar para producir hipertensién, ademas de la
participacién de factores humorales como la 5-
hidroxitriptamina. Ademas, afirman, en la mayoria de
los casos estos coagulos son lisados en las siguien-
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tes dias 0 semanas. En algunos estudios de obser-
vé incluso, que los no tratados con heparina resol-
vian antes que los que no la recibieron. De todas
formas, el efecto de la heparina es la prevencién en
la formacién de nuevos trombos, dado que no tiene
propiedades tromboliticas.

También se ha cuestionado la tesis de que algu-
nos casos de TEP agudo puedan progresar a HPCTE
por defectos en los mecanismos fibrinoliticos, recor-
dandonos que las alteraciones en la coagulacién son
raros en estos enfermos.

Descartan, por otro lado, que la HP crénica sea
debida a embolismo pulmonar recurrente, dado que
ésta es una condicidn clinica muy dificil de confirmar.
Afirman haber hecho una exhaustiva busquedaen la
red sin hallar un solo caso reportado de TEP recurren-
te, excepto asociado al sindrome de antifosfolipidos.

Hacen mencién, como causa descartable de HP
croénica, de la embolia pulmonar miliar. Definen como
embolia miliar al material no visible macros-
copicamente, pero que emboliza en grandes cantida-
des alos pulmones. Se refieren de forma particular a
dos entidades parasitarias propias del Tercer Mundo,
la equistosomiasis y la dilofilariasis, que se sabe cur-
san con HP crénica. Pero nuestros dialécticos auto-
res descartan que sea debido a los huevos de los
parasitos, sino a la inflamacién y a la fibrosis que pro-
ducen éstos.

Los resultados favorables de la tromboendar-
derectomia, que es el manejo quirirgico de esta enti-
dad, estos autores la han puesto afavor de su postura,
aunque quienes la han practicado, en mas de 1500
casos, son los del grupo contrario. Afirman que
endarderectomia ‘se realiza en las arterias renales, en
las carétidas y en [as coronarias, sin que nadie dude
del origen in situ de estos trombos. Que la mejoria
que se observa no es ofra cosa que el periodo llama-
do “luna de miel”, observado en los inicios de la enfer-
medad.

BASES TROMBOEMBOLICAS

Esta posicién es liderada por el grupo de San Diego,
California, actualmente en cabeza del Dr. PF. Fedullo,
continuador de la escuela del fallecido Kennet Moser.
Este punto de vista tiene la ventaja sobre el anterior,
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que esta apoyada en varias lineas de evidencia clini-
ca. La primera es que la mayoria de los pacientes con
HPCTE, tienen una historia no solo de TEP, sino tam-
bién de trombosis venosa profunda (TVP). Es amplia-
mente aceptado entre los médicos que el TEP y la
TVP son manifestaciones de una misma enfermedad.
En segundo lugar; los magnificos resultados
hemodinamicos que le siguen a la tromboen-
darterectomia, sugieren que la vasculatura pulmonar
distal no esta involucrada en proceso arteriopatico al-
guno. La mayoria de pacientes sometidos a este pro-
cedimiento tenian solo trombos centrales, lobares o
segmentarios.

Admiten que la HP debida a TEP recurrente solo
ocurre en un numero reducido de pacientes;, y que es
muy rara después de la tromboendarderectomia, que
solo se ha limitado al grupo de pacientes que tienen
una significativa HP inmediatamente después del pro-
cedimiento. No obstante, es norma de este grupo co-
locar filtros de vena cava antes de la cirugia y continuar
anticoagulacién oral con warfarina, después de ella.

En cuanto a la posibilidad de que un coagulo tnico
pueda causar HP crénica, cosa que Egermayer'y
Peacock ponen en duda, Fedullo aduce que ciertos
pacientes con modestas elevaciones de la presidn
pulmonar pueden llegar a tener hasta un 70% de la
vasculatura pulmonar ocluida. En esta enfermedad
algunos pacientes desarrollan altos niveles de HP y
otros no. Ta vez otros factores estén involucrados,
entre los que se pueden contar el porcentaje de la
obstruccién arterial, los efectos de los
vasoconstrictores sobre la circulacion, eventos rela-
cionados con la inmunidad, el desarrollo de arteriopatia
pulmonar hipertensiva, la predisposicion genética ala
HP y la capacidad de adaptacién del ventriculo dere-
cho. Muchas cuestiones sobre la HP no estan del
todo claras y algunas preguntas contindan aun sin
respuesta. Por ejemplo, ¢cuadl es el disparador de la
HP relacionada con los anorexigenos? y ¢ por queé con-
tinda aun después de suspendido el medicamento?

De todas formas, los mecanismos fisiopatolégicos
no estan todavia bien definidos, sobre todo en fases
iniciales de la enfermedad. Ninguna anormalidad en la
coagulacién, o en las vias de fibrinolisis o disfuncion
del endotelio ha sido identificadas. En el 10% de los
casos, sin embargo, se han detectado anticuerpos
anticardiolipinas.
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MANIFESTACIONES CLINICAS

El signo cardinal de esta enfermedad es la disnea,
que es progresiva y asociada al ejercicio. El examen
fisico es pobre, y en‘'la mayoria de los casos el unico
signo detectable es la acentuacién del componente
pulmonar del segundo ruido cardiaco, que es un dato
subjetivo y que facilmente se puede pasar por alto. En
estadios posteriores puede aparecer dolor precordial
durante el ejercicio y, en presencia de severa HP, se
puede presentar sincope.

Si los estudios paraclinicos detectan alguna anor-
malidad en la vasculatura pulmonar, se debe conside-
rar como una causa definitiva de la disnea. Los
propdsitos de los estudios son establecer la presen-
cia y la extensién de’la HP, conocer su causa y si
ésta es tromboembdlica, determinarsu operabilidad.

Ecocardiograma.

Es preferible el estudio ecocardiogréafico
transesofagico, que de acuerdo a la gravedad del caso,
puede determinar el grado de crecimiento de las cavi-
dades derechas, la disfuncién sistdlica derecha, la
regurgitacién tricuspidea, la pérdida de la interdepen-
dencia ventricular con desplazamiento del septum a la
izquierda 'y disminucion del tamafio del ventriculo iz-
quierdo'y, por ultimo, puede demostrar disfuncién, tan-
to ‘sistdlica como diastolica, del ventriculo izquierdo.
El ecocardiograma contrastado puede demostrar ade-
mas la permeabilidad del foramen oval.

La gammagrafia pulmonar es el método de elec-
cién para demostrar la presencia del coagulo, que
puede documentar una o varias zonas sin perfusion.
No obstante, la magnitud del defecto perfusorio y el
grado de obstruccion vascular pulmonar, a menudo
solo se puede realizar mediante la angiografia pulmonar
o directamente a través de la cirugia.

El papel de la tomografia axial computada en pa-
ciente con HP crénica no esta bien definida. Reciente-
mente, sin embargo, se publicé un estudio con una
sensibilidad de 100% y una especificidad de 91%, pero
solo enfocado a las lesiones de las grandes arterias.

La angiografia pulmonar en la HPCTE, a diferencia
del TEP agudo que esta bien caracterizado, presenta
un patrén complejo de organizacién y recanalizacion.
Este estudio debe ser completado con estudio
hemodinamico para establecer la severidad de la HP
con precision, esclarecer la participacidn de las pre-
siones de llenado de las cavidades izquierdas, deter-

25

minar el papel de los factores vasoactivos (hipoxemia)
y poder demostrar la potencial reversibilidad del incre-
mento de la resistencia vascular pulmonar. Bajo una
adecuada monitoria, la angiografia pulmonar se pue-
de realizar de forma segura en cualquier grado de HP.

La angioscopia pulmonar ha sido reportada por al-
gunos grupos, es utilizada para confirmar la exten-
sién del coagulo y la operabilidad del paciente, pero
es un instrumento de fabricacién limitada, al parecer
sobre pedido.

TRATAMIENTO

Los candidatos a tromboendarterectomia son los
pacientes sintomaticos y que tienen deterioro
hemodinamico o ventilatorio en reposo o con el ejerci-
cio. También es considerada ‘en presencia de
hemodinamia pulmonar normal, pero que desarrollan
HP severa durante el ejercicio. Cuando la cirugia es
descartada, se debe hacer un seguimiento cuidadoso
de la progresién de la HP.

Los principales determinantes de la cirugia son el
tamario y la localizacién de la obstruccién. El patrén
hemodinamico también es crucial, dado que un pa-
ciente con resistencias pulmonares muy elevadas, que
sugieran arteriopatia plexiforme, debe ser descarta-
do, dado que la HP no mejorara a pesar de la extrac-
cién de los trombos.

La dnica contraindicacion de este procedimiento
es la presencia de alguna enfermedad pulmonar, bien
sea obstructiva o restrictiva, dado que ésta bien po-
dria explicar la HP por otros mecanismos. La avanza-
da edad, la falla cardiaca y otras, son solo
contraindicaciones relativas. Si hay enfermedad
coronaria de forma intercurrente, la implantacion de
puentes coronarios bien puede hacerse al tiempo de
la tromboendarterectomia.

Este procedimiento requiere de un grupo médico
interdisciplinario y la tasa de éxito se ha relacionado
con la experiencia del grupo. Los porcentajes de mor-
talidad reportadas estan entre 5y 24%.

Los pacientes experimentan una importante mejo-
ria, tanto hemodinamica como clinica. Muchos pacien-
tes con clase funcional Il o IV de la New York Heart
Association antes de la cirugia, pasan a clase funcio-
nal 1 o ll. Estos enfermos deben continuar con warfarina
de forma indefinida.
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Los pacientes que no se intervienentienen una tasa
de sobrevida baja; 1a cual es proporcional al grado de
HP. Algunos estudios han reportado una sobrevida a5
anos de solo 10%. Datos preliminares sugieren, que
en seleccionados pacientes, el epoprostenol puede
tener un efecto benéfico.
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