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PALABRAS CLAVE Resumen La hipertension arterial pulmonar es una entidad patoldgica propia de la circulacion
Hipertension arterial pulmonar, poco frecuente, definida como la elevacion de la PAPm > 25 mm Hg con cufia < 15mm
pulmonar; Hg y RVP >3 unidades Wood, determinadas en reposo y mediante cateterismo cardiaco derecho’.
Falla cardiaca; La hipertension arterial pulmonar pertenece al grupo 1 de la clasificacion de hipertension pul-
Cateterismo monar, un grupo constituido por entidades consideradas ‘‘raras’’, y su diagnostico requiere
cardiaco; descartar la presencia de otras causas de hipertension pulmonar?. La complejidad de la enfer-
Ecocardiografia; medad y el uso de procedimientos altamente especializados para el diagnéstico, hace necesaria
Funcion ventricular y deseable la remisidn a centros de experiencia o referencia en el manejo de la patologia’-2.
derecha Sin embargo, existen aproximaciones diagnosticas iniciales que pueden adelantarse en centros

de atencion primaria y acelerar asi el proceso de diagnostico.
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Abstract Pulmonary arterial hypertension is a rare pathological condition of the pulmonary
circulation, and is defined as the increase in pulmonary arterial pressure (PAPm) > 25 mm Hg
with a trough of < 15 mm Hg and pulmonary vascular resistance (PVR) of > 3 Wood Units, deter-
mined at rest and using right-heart catheterisation. Pulmonary arterial hypertension belongs to
Group 1 of the pulmonary hypertension classification, a group consisting of conditions conside-
red as ‘‘rare’’, and its diagnosis requires ruling out the presence of other causes of pulmonary
hypertension. The complexity of the disease and the use of highly specialised procedures for its
diagnosis makes it necessary and desirable to refer to experienced or reference centres in the
management of the disease. However, there are diagnostic approaches that could be brought
forward in Primary Health Care centres and thus, speed up the diagnostic process.
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Introduccion

La hipertension pulmonar es una condicion frecuente, pre-
sente en multiples entidades clasificadas en seis grupos'?
con base en caracteristicas fisiopatologicas, histologicas
y respuesta al tratamiento similares; no constituye en si
misma una condicion patoldgica. Por su parte, la hiperten-
sion arterial pulmonar es una entidad patologica propia de la
circulacion pulmonar, poco frecuente, definida como la ele-
vacion de la PAPm > 25 mm Hg con cuiia < 15mm Hgy RVP > 3
unidades Wood, determinadas en reposo y mediante catete-
rismo cardiaco derecho'. La hipertension arterial pulmonar
pertenece al grupo 1 de la clasificacion de hipertension
pulmonar, un grupo constituido por entidades consideradas
“‘raras’’ cuyo diagnostico requiere descartar otras causas de
hipertension pulmonar?.

Tiene mal pronostico a corto plazo, el cual empeora a
medida que el diagndstico se hace en etapas avanzadas de
la enfermedad®. No obstante y a pesar de las diversas norma-
tivas y guias disponibles para su dictamen y tratamiento, el
diagnostico continla realizandose en etapas avanzadas, tal
y como lo documenta el registro REVEAL* en el que el tiempo
promedio desde los primeros sintomas hasta el diagndstico
es 35,6 meses 0 2,9 anos.

Los sintomas de la enfermedad son inespecificos y estan
presentes en otras patologias cardiacas y pulmonares mas
frecuentes, hecho que genera grandes dificultades y retrasa
el diagnostico, de modo que se precisan otros métodos de
evaluacion no invasivos e invasivos. La Sociedad Europea
de Cardiologia (ESC) propone una estrategia diagnostica de
cuatro fases que van desde la sospecha clinica, deteccion,
clasificacion, del tipo hipertension pulmonar y evaluacion
de la severidad, hasta el subtipo de la hipertension arterial
pulmonar que ayudan a establecer el pronéstico y elegir el
tratamiento (fig. 1)2.

La complejidad de la enfermedad y la utilizacion de pro-
cedimientos altamente especializados para el diagndstico,
hace necesaria y deseable la remision a centros de expe-
riencia o referencia en el manejo de la patologia'?. Sin
embargo, existen aproximaciones diagndsticas iniciales que
pueden adelantarse en centros de atencion primaria y asi
avanzar en el proceso.

Sospecha clinica

La sospecha de hipertension arterial pulmonar es basica-
mente clinica e inicia con una historia clinica y un examen
fisico adecuados. El sintoma cardinal de la enfermedad suele
ser la disnea, tradicionalmente de esfuerzo, la cual se hace
progresiva a medida que avanza la enfermedad®. Al ser
este un sintoma inespecifico, el diagnostico suele retrasarse
varios afos si no se tiene un alto indice de sospecha.

Existen poblaciones con mayor riesgo para el desarro-
llo de la enfermedad, de manera que la aparicion de estos
sintomas debe alertar sobre su presencia (tabla 1).

No obstante, es importante tener presente que en algu-
nos casos la enfermedad puede ser asintomatica, por lo que
la realizacion de estudios como tamizaje sera de gran ayuda.
Este punto es especialmente aplicable en pacientes con
escleroderma en cuyo caso existe evidencia del beneficio
de combinar estrategias y herramientas diagnosticas como

Tabla 1  Poblaciones en riesgo para el desarrollo de hiper-
tension pulmonar

Cardiopatias congénitas con cortocircuitos sistémicos
pulmonares

Hipertension pulmonar hereditaria

Infeccion por VIH

Hipertension portal/cirrosis hepatica

Enfermedades del tejido conectivo

Exposicion a farmacos anorexigenos/toxicos relacionados con
hipertension pulmonar

Antecedente de embolia pulmonar

Tabla 2 Sintomas y signos sugestivos de hipertension
pulmonar

Sintomas Signos

Disnea Reforzamiento del S2 foco pulmonar
Angina Soplo holosistolico de insuficiencia

trictspidea
Soplo de insuficiencia pulmonar
Desplazamiento punto maximo

Presincope, sincope
Distension abdominal

impulso
Palpitaciones S4 derecho/S3 derecho
Tos Distension yugular

Hemoptisis
Fendémeno Raynaud

Hepatomegalia
Ascitis y edemas

ecocardiograma, capacidad de difusion de monoxido de car-
bono, biomarcadores y anticuerpos con hallazgos clinicos.
Esta aproximacion utilizada en el estudio DETECT permitio
emitir un diagndstico temprano en pacientes de alto riesgo
(diagnostico de escleroderma > 3 afos y DLco < 60%), con
un menor numero de falsos negativos en comparacion con la
practica habitual basada en guias ERS/ESC (4 vs. 29%)°.

Cuando existe deterioro en la funcion del ventriculo dere-
cho aparece angina, pre-sincope o sincope, resultado de
la incapacidad para mantener el gasto cardiaco (GC) en
esfuerzo. También se han descrito ciertos signos cuya pre-
sencia puede ser variable (tabla 2).

Tabla 3 Parametros que debe incluir un ecocardiograma
en la valoracion de hipertension arterial pulmonar

Determinacion de presion arterial pulmonar
(sistolica/diastolica)

Velocidad pico de regurgitacion tricUspide

Estudio flujo pulmonar (tiempo de aceleracion)

Estudio morfologico de la arteria pulmonar

Estudio morfoldgico del septum interauricular e
interventricular

Estudio morfologico y funcional del ventriculo derecho

Determinacion indice de TEI

Determinacion indice de TAPSE

Estudio morfoldgico y funcional del ventriculo izquierdo
(sistolico y diastolico)

Determinacion presencia de derrame pericardico
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Signos, sintomas, historia compatible con HP ‘
Probabilidad ecocardiografica de HP ‘
Alta o Baia
intermedia :
Considere cardiopatia izquierda y ‘ Considere otras causas o seguimiento
enfermedades pulmonares por sus sintomas,
signos, factores de riesgo, ECG, PFP + DLCO,
radiografia de térax, TC de alta resolucion y
gases arteriales.
¢ Se confirma el diagnéstico de cardiopatia
izquierda o enfermedad pulmonar?
Si Si
No
Ausencia de signos de HP, Gammagrafia V/Q Signos de HP, disfuncion del VD
disfuncién del VD grave ¢ Defectos de perfusion grave
‘ incompatibles? ‘
Tratar enfermedad subyacente ‘ ‘ Referir a un centro especializado
Si No
4{ Referir a un centro especializado }7
Posible HPTC, angio -TC pulmonar, CCD: PAPm > 25 mmHg, PEP < 15
CCD + angiografia pulmonar mm Hg, RVP > 3 UW
Si
No
HAP posible Considere otras causas
Pruebas diagndsticas especificas
ETC, Farmacos -toxinas, Grupo 5
portopulmonar, cardiopatia
congénita ,VIH, esquistosomiasis
Enfermedad venooclusiva Enfermedad venooclusiva HAP idiopatica HAP heredable
pulmonar/ Hemangiomatosis — pulmonar/ Hemangiomatosis
capilar pulmonar heredable capilar pulmonar idiopéatica
Figura1 Tomado de Guia ESC/ERS 2015 sobre diagndstico y tratamiento de la hipertension pulmonar. CCD: cateterismo coronario

derecho, ETC: enfermedad del tejido conectivo, ECG: electrocardiograma, HAP: hipertension arterial idiopatica, PFP: pruebas de

funcion pulmonar, DLCO: difusion de mondxido, TC: tomografia computarizada, VD: ventriculo derecho.

Deteccion

La sospecha clinica da paso a la practica de examenes ini-
ciales como el electrocardiograma, la radiografia de torax y
el ecocardiograma transtoracico.

Electrocardiograma

Es asequible, de bajo costo y de gran utilidad, por tanto
es una herramienta fundamental en el proceso. Pueden
observarse signos de crecimiento de la auricula derecha,
aumento del voltaje de la onda P denominada ‘‘picuda’’
o ‘‘pulmonar’’, signos de sobrecarga ventricular derecha
los cuales se representan en el electrocardiograma como
S1Q3T3, desviacion del eje QRS a la derecha, imagen o

bloqueo de rama derecha, aumento del voltaje de la R
en V1-V4, trastorno de la repolarizacion en derivaciones
derechas y S persistentes en V5-Vé6. Estos hallazgos pueden
sugerir el diagndstico de hipertension pulmonar pero no son
lo suficientemente sensibles como para considerarlos como
herramienta de tamizaje.

Adicionalmente, el electrocardiograma normal NO
EXCLUYE la enfermedad (sensibilidad 50% y especificidad
70%) y los cambios no necesariamente guardan relacion con
la gravedad de la misma®.

Radiografia de torax
Al igual que con el electrocardiograma, existen signos que
pueden indicar la presencia de la enfermedad:
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1. Aumento del indice cardiotoracico y signos de creci-
miento de la auricula derecha.

2. Crecimiento del ventriculo derecho en la proyeccion
lateral (contacto entre el esternon y borde cardiaco
anterior mayor de 1/3 de la longitud total).

3. Dilatacion de la arteria interlobar derecha mayor de
15 mm en hombres y 17 mm en mujeres.

4, Pérdida del patron de atenuacion vascular normal (pru-
ning).

Adicionalmente, permite hacer diagnostico diferencial
al documentar o no enfermedad del parénquima pulmonar,
alteraciones mediastinales o signos de falla cardiaca. Una
radiografia de térax normal NO EXCLUYE la enfermedad, ya
que esto puede observarse hasta en el 10% de los casos.

Ecocardiograma Doppler transtoracico

Se emplea para visualizar los efectos de la hipertensién pul-
monar en el corazdén y estimar la PAP con mediciones de
Doppler de onda continua®.

Es un estudio esencial para tamizar y evaluar de manera
no invasiva la hipertension pulmonar?’. Es la herramienta
mas importante en la deteccion, ya que ademas de realizar
la medicion indirecta de la hipertension pulmonar, permite
determinar o no la presencia de cortocircuitos y alteraciones
valvulares, asi como valorar la funcion ventricular izquierda,
y de esta manera determinar posibles etiologias y algunos
indices implicados con el pronéstico®’~°. Los valores son
dependientes de género, edad y superficie corporal y deben
tenerse en cuenta para su interpretacion.

Es trascendental saber que la ecocardiografia por si sola
NO es suficiente para establecer el diagnostico de hiperten-
sion arterial pulmonar y mucho menos tomar una decision
sobre el tratamiento, para lo cual siempre se procedera a
realizar cateterismo cardiaco derecho.

Presion en la arteria pulmonar
Sistélica: el método mas utilizado para determinar la pre-
sion sistolica en la arteria pulmonar (PSAP) y con mejor
correlacion (r=0,57-0,99) con los valores obtenidos por cate-
terismo, consiste en la determinacion de la presion sistdlica
del ventriculo derecho (PSVD). Estas mediciones son equi-
valentes (en ausencia de estenosis valvular pulmonar) y
se calculan mediante la ecuacién de Bernoulli modificada:
PSVD=4 V2+PAD. Para ello, se determina el gradiente pico de
insuficiencia tricuspide (V) y se le adiciona la presion cal-
culada en auricula derecha (PAD). La PAD se puede calcular
seglin su tamano y la variacion respiratoria del diametro de
la vena cava inferior (VCI): un diametro de VCI < 2,1cm con
colapso > 50% acompanado de una inspiracion indica PAD nor-
mal corresponde a un valor de PAD de 3mm Hg (intervalo,
0-5mm Hg), mientras que un diametro de VCI > 2,1 cm con
colapso < 50% e inspiracion profunda o < 20% con inspiracion
superficial indica una PAD de 15 mm Hg (rango de 10-20 mm
Hg). El problema surge cuando el diametro de la VCI o el
colapso no cumplen los criterios previamente descritos, en
cuyo caso se ha recomendado usar un valor intermedio de
8 mm Hg.

Las normativas actuales de la ERS/ESC desaconsejan esti-
mar el calculo de la PSAP y sugieren en su lugar evaluar la
probabilidad de cursar o no con hipertension pulmonar con

Tabla 4 Probabilidad ecocardiografica de hipertension
pulmonar en pacientes sintomaticos con sospecha de hiper-
tension pulmonar recomendada por la ERS/ESC

Probabilidad
ecocardiografica
de hipertension

Probabilidad
ecocardiografica
de hipertension

Velocidad pico de
la regurgitacion
tricuspide (m/s)

pulmonar pulmonar
< 2,8 0no medible No Baja
< 2,8 o no medible Si Intermedia
< 2,8 0 no medible Si Intermedia
2,9-3,4 No
2,9-3,4 Si Alta
>3,4 No requeridos

base en el valor crudo del gradiente pico de insuficiencia
trictspide (tabla 4), disminuyendo asi la principal fuente de
error al tratar de estimar la presion de la PAD?. Las guias no
recomiendan la determinacion de HP mediante la ecocar-
diografia de esfuerzo®’

Estudio del ventriculo derecho
La evaluacion del ventriculo derecho (VD) permite esta-
blecer la probabilidad ecocardiografica de hipertension
pulmonar al combinarse con la velocidad pico de regurgita-
cion trictspide. En etapas iniciales se describe hipertrofia
y en avanzadas dilatacion del VD, aplanamiento sep-
tal, movimiento paradodjico y dilatacion auricular derecha
(mal pronéstico >18cm?) asi como de la vena cava®’. La
evaluacion ecocardiografica del ventriculo derecho se com-
plementa con parametros como la medicion del indice de
excentricidad del anillo tricUspide conocido como indice de
TAPSE, el cual evalla de manera indirecta la funcion del
VD. Este se determina al medir en el modo M’ el des-
plazamiento sistélico del anillo tricuspide hacia el vértice
del VD (plano longitudinal), que se correlaciona con la frac-
cion de eyeccion del mismo. Los valores del TAPSE tienen
valor prondstico al demostrar que su disminucion guarda
una relacioén con la funcién ventricular y la supervivencia
en la hipertensién arterial pulmonar®. Algunos ensayos cli-
nicos muestran que en pacientes con hipertension arterial
pulmonar un TAPSE mayor de 1,8cm, la supervivencia en
el primer y segundo afno es de 88-94% en contraste con 55-
60% de forma respectiva, en pacientes con TAPSE menor de
1,8cm?7?,

La tabla 5 describe otros signos ecograficos empleados
para evaluar la probabilidad de hipertension pulmonar.

Finalmente las guias ERS/ESC recomiendan combinar la
presencia o ausencia de factores de riesgo para hipertension
pulmonar con la probabilidad ecocardiografica y otros signos
indirectos de hipertensién pulmonar (tabla 6).

Funcion ventricular izquierda

El estudio de la morfologia y funcion ventricular izquierda, la
funcion valvular y la dimensién auricular son fundamentales
en la aproximacion diagnostica de la etiologia del paciente
con hipertension pulmonar. Las alteraciones en la contrac-
tilidad, disminucién de la fraccion de eyeccion y trastorno
en la relajacion, asi como las alteraciones valvulares (este-
nosis o insuficiencias) y el crecimiento auricular izquierdo,
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Tabla 5

Signos ecocardiograficos empleados para evaluar la probabilidad de hipertension pulmonar ademas de la medicion de

la velocidad de regurgitacion tricGspide recomendados por la ERS/ESC?

Ventriculos Arteria pulmonar

Vena cava inferior y auricula derecha

Relacion ventriculo
derecho/ventriculo izquierdo basal
(VD/VI) > 1,0

Aplanamiento del septo
interventricular (indice de
excentricidad del normal > 1,1 en
sistole o diastole)

Tiempo de aceleracion del Doppler
del tracto de salida del VD < 105ms
y/o0 escotadura mesosistolica

Velocidad de regurgitacion pulmonar
temprana> 2,2 m/s

Diametro de la vena cava inferior >
21 mm con disminucion del colapso
inspiratorio (< 50% con inspiracion
profunda o < 20% con inspiracion
calmada)

Area de la auricula derecha
(telesistolica) > 18 cm?

Diametro de la AP > 25mm

Tabla 6

Factores de riesgo para hipertension pulmonar, probabilidad ecocardiografica y otros signos indirectos?

Probabilidad
ecocardiografica
de hipertension

Sin factores de riesgo o condiciones asociadas
para hipertension arterial pulmonar o HPTEC

Con factores de riesgo o condiciones
asociadas para hipertension arterial
pulmonar o HPTEC

pulmonar
Baja Considerar diagnostico alterno Considerar seguimiento ecocardiografico
Intermedia Diagnostico alterno, considerar seguimiento Debe considerarse realizar estudios
ecocardiografico adicionales, incluido CD
Considerar otros estudios de hipertension
pulmonar
Alta Se recomienda adelantar otros estudios de Se recomienda realizar estudios adicionales

hipertension pulmonar (incluido CD)

incluyendo CD

apuntan a hipertension pulmonar asociada a cardiopatia
izquierda, la cual tiene un manejo totalmente diferente a
la de los pacientes con hipertension arterial pulmonar.

Estudio flujo pulmonar y de la arteria pulmonar

La arteria pulmonar puede tener diversos grados de dila-
tacion segun la gravedad, y asi mismo distintos grados de
insuficiencia pulmonar. Al estar disminuido el tiempo de ace-
leracion del flujo en la arteria pulmonar (menor 80 ms), se
refleja alta probabilidad de hipertension pulmonar y es un
marcador indirecto de esta cuando no es posible el calculo
de la PSAP (no se puede determinar insuficiencia tricspide).

Derrame pericardico

El derrame pericardico en el contexto de hipertension
pulmonar, debe alertar sobre etapas avanzadas de la enfer-
medad y es un factor de mal prondstico. No obstante,
también puede presentarse en pacientes con enfermedades
autoinmunes y su significado implica serositis.

Ecocardiograma Doppler transesofagico

Su utilidad en el contexto del paciente con hipertension pul-
monar, es la valoracion de cortocircuitos que no han sido
bien tipificados en el ecocardiograma transtoracico. Su uso
no esta indicado en todos los pacientes con hipertension
pulmonar.

Clasificacién/identificacion del tipo de
hipertension pulmonar

El proceso diagnostico que inicia con la sospecha clinica y
la realizacion de un ecocardiograma transtoracico compati-
ble con hipertension pulmonar, permite la identificacion o
descarte de las causas mas frecuentes, que en orden son:
grupo 2 o asociada a enfermedad cardiaca izquierda, grupo
3 o asociada a enfermedad del parénquima pulmonar y/o
hipoxemia crénica y finalmente grupo 4 o hipertension pul-
monar tromboembodlica croénica y otras obstrucciones de la
arteria pulmonar (fig. 1). Solo si no existe una explicacion
para la hipertension pulmonar al haber sido descartadas
las causas anteriores, se podra estar ante la probabili-
dad de hipertension arterial pulmonar o grupo 1, lo cual
debera ser confirmado con cateterismo cardiaco derecho.
Una vez establecida desde el punto de vista hemodinamico,
es importante determinar el subtipo, dado que cada una de
las entidades del grupo 1 tienen un pronéstico diferente, al
igual que alternativas terapéuticas a considerar especiales
para cada una.

Pruebas de funcién pulmonar

Las espirometria, los volimenes pulmonares, la capacidad
de difusion del monoxido de carbono y los gases arteriales
pueden identificar la contribucion de enfermedades sub-
yacentes tanto de las vias aéreas como del parénquima
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pulmonar. Los pacientes con hipertension arterial pulmo-
nar presentan habitualmente una alteracion restrictiva leve
(aunque también puede ser levemente obstructiva o normal)
en la espirometria similar a lo observado en los pacien-
tes con falla cardiaca, con voliUmenes pulmonares normales
o levemente restrictivos, una capacidad de difusion leve-
mente disminuida y gases arteriales con PaO, normal o con
hipoxemia leve?’:'°, La hipocapnia (PaCO, menor 25 mm Hg)
constituye un factor de mal pronéstico)?”:'0,

Tomografia de torax

Es de gran importancia para el diagnostico diferencial y para
aumentar la sospecha diagnostica inicial. Permite establecer
alteraciones del parénquima pulmonar, vasos sanguineos,
corazon y mediastino. Asi mismo, aumenta la sospecha diag-
nostica ante aumento del diametro de la AP (> 29mm) o
del cociente diametro pulmonar:aorta ascendente (> 1,0).
La tomografia computarizada de alta resolucion (TACAR) es
una herramienta fundamental frente a la sospecha de enfer-
medad pulmonar venooclusiva y hemangiomatosis capilar
pulmonar.

Gammagrafia ventilacién perfusion

Es el método de eleccion para detectar tromboembo-
lia pulmonar cronica dada su mayor sensibilidad para el
diagnéstico en comparacion con la angio-TAC>”'"'2, Una
gammagrafia V/Q normal o de probabilidad baja, excluye
eficazmente la HPTEC con una sensibilidad del 90-100% y
una especificidad del 94-100%. En el caso de la hiperten-
sion arterial pulmonar, la gammagrafia puede ser normal
o mostrar pequenos defectos de perfusion, no segmenta-
rios con una ventilacion normal. En el caso de la HPTEC se
evidencian defectos de perfusion periféricos segmentarios o
subsegmentarios con ventilacion normal.

Angiotomografia computarizada de torax
Complementaria a la gammagrafia V/Q, este estudio es
de gran importancia para determinar si la localizacion de
las lesiones, sumado a los valores del estudio hemodi-
namico y comorbilidades, permiten un manejo quirdrgico
de la HPTEC. Hallazgos descritos en la HPTEC compren-
den obstruccion vascular completa, bandas, membranas e
irregularidades de la intima'3, con la misma fiabilidad y pre-
cision que la angiografia por sustraccion digital.

Arteriografia pulmonar

Es atil en la evaluacion de la HPTEC, y con frecuencia
complementa a la gammagrafia pulmonar y angio-TAC para
determinar la localizacion de las lesiones y asi establecer,
junto con los valores del estudio hemodinamico, la posibili-
dad de un manejo quirdrgico® 3.

Evaluacion del tipo y severidad hipertension
arterial pulmonar

Analitica sanguinea e inmunolégica

Se debe solicitar cuadro hematico, funcion tiroidea, estudios
para trombofilia como anticuerpos antifosfolipidos (anticoa-
gulante lUpico, anticuerpos anticardiolipina), anticuerpos
antinucleares (AAN) para descartar enfermedad de tejido

conectivo, pruebas de funcion hepatica y serologias para
hepatitis virales e infeccion por VIH'".

Capacidad de ejercicio

La prueba de marcha de 6 minutos (PM6 M) y la prueba de
ejercicio cardiopulmonar (CPET) se usan para medir la capa-
cidad de ejercicio en la hipertension arterial pulmonar.

Prueba de la marcha de 6 minutos

Permite establecer el grado de limitacion funcional previo al
inicio de tratamiento y sirve también para predecir la super-
vivencia de la hipertension aterial pulmonar idiopatica. La
reduccion de la saturacion arterial de oxigeno > 10% durante
la prueba, se asocia con un incremento del riesgo de mor-
talidad 2,9 veces durante un periodo medio de 26 meses
asi como aquellos con una distancia inferior a 332 m'. La
PM6 M puede verse influenciada por: sexo, edad, talla, peso,
comorbilidades, alteraciones musculo-esqueléticas, necesi-
dad de oxigeno y motivacion, de modo que es importante
tener dichas condiciones presentes al momento de su inter-
pretacion. El valor absoluto (y no el porcentaje del predicho
o delta del cambio), constituye la variable que posee impli-
caciones prondsticas® .

Prueba de esfuerzo cardiopulmonar

Es el estudio que mejor define la condicion cardiorrespi-
ratoria del paciente a través de la medicion de distintos
parametros funcionales. La determinacion de la capacidad
aerdbica y la deteccion de desaturacion en el ejercicio son
importantes para valorar el pronostico, evaluar necesidad
de trasplante cardiopulmonar o pulmonar y determinar la
eficiencia de la intervencion terapéutica en la hiperten-
sién arterial pulmonar idiopatica’. Se ha establecido que el
consumo de oxigeno maximo (VOzmax) €s un predictor inde-
pendiente de supervivencia'®, la cual empeora si es inferior
a 10,2 ml/kg/min.

Estudio hemodinamico pulmonar y prueba
vasodilatadora aguda

El cateterismo derecho tiene un rol central en el diagnostico
definitivo de la hipertension arterial pulmonar e HPTEC, al
punto de ser considerado como el patréon de oro. Adicional-
mente, brinda valiosa informacion referente al prondstico,
inicio del tratamiento y seguimiento de la enfermedad’?”.
Este estudio debe llevarse a cabo en centros de experiencia
o referencia para el manejo de la enfermedad, en donde el
procedimiento puede considerarse como seguro con tasas de
morbilidad alrededor del 1% y mortalidad en el 0,05%'”. Las
determinaciones pueden realizarse en reposo (respirando
aire ambiente), durante el esfuerzo, tras administracion de
agentes vasodilatadores de accion rapida (prueba de reac-
tividad vascular pulmonar) o bajo tratamiento (oxigeno u
otros).

En el estudio hemodinamico es importante obtener la
mayor cantidad de informacion posible, asi que va mas alla
de la simple medicidn la presion arterial pulmonar. Entre los
datos por determinar en todo cateterismo derecho estan:
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- Gasto cardiaco (GC): este puede ser evaluado por termo-
diluciéon (el mas frecuente y confiable) o basado en el
consumo de oxigeno y contenidos arteriales de oxigeno,
conocido como método de Fick (se usa especialmente
cuando existe sospecha de cortocircuito). Los valores nor-
males reportados en sujetos sanos estan alrededor de 4-6
L/min.

- Indice cardiaco (IC): el valor se obtiene por medio de cal-
culo, en donde indice cardiaco = gasto cardiaco/ area
de superficie corporal. Los valores normales reportados
en sujetos sanos son de 2,4-4 L/min/m?. Constituye una
variable fundamental para evaluar severidad, pronostico
y respuesta al tratamiento tanto en hipertension arterial
pulmonar como en HPTEC?.

- Presion de oclusion de la arteria pulmonar (POAP): cons-
tituye un parametro fundamental a determinar en la
definicion hemodinamica tanto de hipertension arterial
pulmonar como HPTEC, permitiendo descartar o docu-
mentar un componente poscapilar (grupo 2). Para su
medicion se debera avanzar el balon insuflado desde la
auricula derecha hasta alcanzar su localizacion en la arte-
ria pulmonar y obtener un trazado compatible con la
oclusién, consignando el valor promedio de tres medicio-
nes al final de la espiracién?. Los valores normales son de
4-12mm Hg y en caso de hipertension arterial pulmonar o
HPTEC se espera sea < 15mm Hg. En pacientes con POAP
limitrofes (13-15mm Hg) o con factores de riesgo para
falla cardiaca con fraccion de eyeccion normal (HFpEF)
(edad, diabetes, hipertension, obesidad), se recomienda
realizar una prueba de volumen con un bolo de 500 ml de
solucion salina normal en 10 minutos, lo cual parece ser
seguro y capaz de discriminar si se trata de una verda-
dera hipertension arterial pulmonar o de una disfuncion
diastdlica izquierda?.

- Presion media de la arteria pulmonar (PAPm): se calcula a
partir de la presion de la arteria pulmonar diastdlica + (PAP
sistolica-diastolica)/3; los valores normales esperados de
PAP sistolica son de 15-25 mm Hg y diastolica de 4-12 mm
Hg, con una PAPm normal de 14+3 mm Hg.

- Resistencia vascular pulmonar (RVP): corresponde a un
valor calculado donde la RVP = PAPm - POAP/ GC. El
valor normal es de 1-2 U Wood. Las normativas ERS/ESC
recomiendan utilizar el valor crudo en unidades Wood sin
realizar su conversion a dinas.

- Presion de la auricula derecha: se mide de forma directa;
se reportan valores normales entre 1-6 mm Hg. El incre-
mento de los valores de la presion en la auricula derecha
> 14mm Hg se consideran un factor de mal prénostico’.

- Gradiente de presion diastélica: corresponde a la diferen-
cia entre la PAP diastolica - POAP, donde un valor menor
de 7mm Hg implica un componente precapilar puro: si
este es > 7mm Hg, indica un componente tanto pre como
poscapilar de la hipertension pulmonar.

Prueba de vasorreactividad

Se realiza una vez confirmada la hipertension pulmonar
(PAPm > 25mm Hg) y su naturaleza precapilar (cufa <
15mm Hg). La utilidad de esta prueba es identificar a los
pacientes candidatos a tratamiento con altas dosis de blo-
queadores de los canales de calcio (los cuales tienen un

mejor prondstico con sobrevida a 5 afos > 90%), y esta
indicado en la actualidad solo en pacientes con hiperten-
sion arterial pulmonar idiopatica, heredable o inducida por
drogas o téxicos'?2.

La prueba estandar se realiza con 6xido nitrico inhalado
a 20 partes por millon (ppm) durante 5-10 minutos, pero
también se ha descrito y validado segun disponibilidad con
epoprostenol IV, adenosina IV o iloprost inhalado?. Se con-
sidera como una respuesta vasodilatadora aguda positiva
cuando se cumplen los siguientes criterios:

1. La PAPm desciende mas de 10 mm Hg y alcanza un valor
absoluto < 40 mm.
2. El GC se mantiene o aumenta.

Estudios retrospectivos documentan que solo el 6,8% de
los pacientes cumplen estos criterios y presentan una reac-
tividad vascular verdadera al afio'®.
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