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RESUMEN

La hipertension pulmonar (HAP) afecta entre el 5 al 109% de los pacientes afectados de cardiopatias congénitas.
La supervivencia a largo plazo es variable, con comportamientos heterogéneos segun la localizacion del corto-
circuito, la resistencia vascular pulmonar, el tamafio del defecto o la progresion de la HAP tras la correccion qui-
rurgica. Se presenta el caso de una mujer joven, con una comunicacién interauricular de tamafo intermedio,
con inversién del cortocircuito, grave desaturacion arterial, arteria pulmonar aneurismética y extensa trombosis
de sus ramas, que causa hiperresistencia vascular pulmonar y fisiologia del sindrome de Eisenmenger.
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ABSTRACT

Pulmonary hypertension (PAH) affects 5 to 10% of patients with congenital heart disease. The long-term survival
is variable, observing heterogeneous behavior related to defect location, size, pulmonary vascular resistance, or
progression of PAH after surgical correction. We submit the case about a young woman, carrying an atrial sep-
tal of intermediate size, with shortcut inversion, severe arterial desaturation, aneurysmal pulmonary artery, and
extensive thrombosis of its branches, a condition that has induced pulmonary vascular hyperresistance and the
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Eisenmenger physiology.

Presentacion del caso

Mujer de 40 afos ingresada por disnea grave e insuficiencia cardiaca derecha
avanzada. Entre sus antecedentes previos destacan dos embarazos (a los 18y
20 anos) en los que no tuvo complicaciones. Al parecer fue diagnosticada de
algun tipo de “cardiopatia” con 33 afos, pero se mantuvo en clase funcional
[I/IV 'y sin tratamiento durante varios afos (2007-2012). En 2012 ingresé por
progresion de disnea a clase funcional lll. No se tienen datos del ingreso, salvo
que fue medicada con diltiazem, sildenafilo, furosemida y anticoagulacion.

Actualmente ingresa por progresion de la disnea, que se hace de reposo en
clase funcional IV. En la valoracion inicial se aprecia insuficiencia cardfaca con-
gestiva de predominio derecho en situacion de anasarca, desaturacion grave
(saturacion periférica del 55% que no mejora con oxigeno), poliglobulia (Hto
66%). La gasometria arterial (FiO, 50%) demostrd (pH 7,46/PCO, 40/PO, 51/
Bbto 28/EB 3,5/Saturacion 83%) hipoxemia grave.

Se realiza ecocardiografia transtoracica y transesoféagica, con signos de sobrecarga
de cavidades derechas (Video 1, Video 2, Video 3 y Video 4), severa hiperten-
sion pulmonar (Figura 1). Se detecta una comunicacién interauricular con inver-
sién del flujo (Video 5, Figura 2, Video 6 y Video 7) y extensa trombosis mural
en tronco y ramas de la arteria pulmonar (Video 8, Video 9, Video 10 y Video
11) El cuadro se interpreta como sindrome de Eisenmenger por CIA ostium se-
cundum de pequenas-moderadas dimensiones, sin patologia cardiaca izquierda,
con deterioro de la funcién sistélica del VD y presion sistdlica pulmonar en des-
proporcién con el tamano de la CIA. También se realizan los siguientes estudios:
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Estudio isotépico de ventilacion/perfusion: baja probabilidad de TEP. Cap-
tacion visceral sistémica sugestiva de inversion del cortocircuito.
Test de la marcha (oxigeno a 7 I/m): distancia recorrida: 310 m.

La paciente fue tratada en un centro especializado en hipertension pulmonar.
Recibe oxigeno, acenocumarol, sildenafilo y furosemida. Se encuentra en una

situacion relativamente estable, sin sincope, angina o hemoptisis, aunque sf se
observa deterioro progresivo de la funcién del VD.

Estudio de imagen

Ecocardiografia transtoracica:

Diametro diastoélico VI 39 mm
Diametro diastolico VI 14 mm
Fraccion de eyeccion VI 55%
Area de auricula izquierda 17 cm?
Diametro diastélico de VD 40 mm
Indice de esfericidad de VI 2
TAPSE 13
Area AD 23 cm’
PSAP 114 mmHg

Insuficiencia pulmonar
Vena cava inferior

Moderada-grave
27 mm

Tabla 1. Resumen de medidas de la ecocardiografia transtorécica
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Video 1. Ecocardiograffa transtoracica, eje largo paraesternal en donde se
identifica VI pequenio, hipertrofia y dilatacién del VD

Video 4. Dilatacion e hipertrofia de cavidades derechas, movimiento
septal anomalo

Video 2. Eje corto paraesternal donde se muestra grave dilatacion del VD,
aplanamiento septal, espesor parietal del VD de 8 mm, arteria pulmonar
dilatada y leve derrame pericérdico posterior

Video 3. Insuficiencia pulmonar significativa
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Video 5. Subcostal. Defecto de continuidad del septum interauricular con
flujo derecha-izquierda
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http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/MAY_2016/CASO_06/CIA_Video_01.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/MAY_2016/CASO_06/CIA_Video_04.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/MAY_2016/CASO_06/CIA_Video_02.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/MAY_2016/CASO_06/CIA_Video_03.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/MAY_2016/CASO_06/CIA_Video_05.mp4
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Figura 2. Defecto septal tipo ostium secundum. Los sectores remanentes del Video 8.Rama QGrecha dela arteria pu\molnar marcadamente dilatada,
tabigue protruyen hacia la izquierda, sugiriendo mayor presion en AD con la pared tapizada por material heterogéneo

Video 6. Dilatacion de la arteria pulmonar. Flujo de CIA de derecha a Video 9. Rama derecha de la arteria pulmonar con trombo mural de
izquierda no turbulento distintas densidades, incluso con sectores hipoecoicos méviles

Video 7. Vista de la CIA desde la auricula izquierda. Mide 15 x 19 mm. No se Video 10. Detalle de la trombosis mural en las ramas pulmonares
identifican defectos adicionales. Los retornos venosos pulmonares son normales
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http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/MAY_2016/CASO_06/CIA_Video_08.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/MAY_2016/CASO_06/CIA_Video_06.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/MAY_2016/CASO_06/CIA_Video_09.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/MAY_2016/CASO_06/CIA_Video_07.mp4
http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/MAY_2016/CASO_06/CIA_Video_10.mp4
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Video 11. Marcada dilatacion del tronco de la arteria pulmonary
trombosis mural desde 15 mm del inicio de la rama derecha

Discusion

La comunicacién interauricular (CIA) estd entre las anomalias congénitas mas

frecuentes en adolescentes y adultos. Entre el 5 al 10% de los pacientes con

diversas cardiopatias congénitas desarrollaran hipertension pulmonar. La HAP

asociada a cardiopatia congénita puede clasificarse como!:

1. Con fisiologia de sindrome de Eisenmenger.

2. Con flujo de izquierda a derecha.

3. Con un defecto pequefo para la gravedad de la hipertensién pulmonar
(CIA < 2 cm de didmetro, comunicacion interventricular < 1 cm).

4. Hipertension pulmonar persistente o recurrente tras el cierre del defecto.

Menos del 1% de los pacientes con CIA desarrollaran HAP grave, que es sobre
todo idiosincrasica. Para el cardiélogo clinico, cuando la CIA ostium secundum
pertenece al grupo 1, 3 0 4 de los fenotipos descritos anteriormente, deja de
ser una cardiopatfa congénita simple.

En un andlisis retrospectivo de los cuatro fenotipos, a partir de 192 pacientes

se concluyo?:

1. Con fisiologia de Eisenmenger predominan los defectos postricuspideos
(40% CIV), sélo un 11% presentaban defectos altos (CIA).

2. En el segundo grupo: 46% CIA de moderada-grande y 21% CIV.

3. En el tercer grupo: 59% CIV, 40% CIA. En este grupo, la influencia del de-
fecto congénito en la induccién y progresion de la enfermedad vascular
pulmonar no esta clara y se ha propuesto el diagnéstico de hipertension
pulmonar idiopéatica asociada.

4. La persistencia de HAP poscorreccién se observa en el 41% con CIV y el
27% con CIA.

Muchos de los pacientes que desarrollaron HAP tras el cierre del cortocircuito
presentaban en el momento quirdrgico los siguientes valores: RVP > 5 U Wood;
RVP/RVS > 0,33; QP/QS < 1,59.

Se observa una importante heterogeneidad en la mortalidad de pacientes con
sindrome de Eisenmenger, con mejor supervivencia que en HAP con peque-
fos defectos o con RVP aumentadas poscierre del defecto®.

No esta claro cudles son los pacientes con defecto pretricuspideo que desarro-
llardn HAP grave. Entre las hipdtesis figuran las diferencias genéticas, conside-
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rando el hiperflujo izquierda-derecha un disparador de cambios en la vascu-
latura pulmonar®.

En la paciente de este caso la ecocardiografia transtoracica (ETT) certifica su
HAP clinica (con presentacion de fisiologia de Eisenmenger: insuficiencia car-
dfaca derecha, cianosis, desaturacion central sin respuesta a oxigeno), con pa-
rametros compatibles con HAP grave, disfuncién sistélica del VD e inversion
del cortocircuito.

La ETE suma datos de valor, pues localiza y mide el defecto septal, des-
carta lesiones asociadas, revisa el drenaje venoso pulmonar y visualiza la
arteria pulmonar (AP) aneurismatica con trombo en distintos estadios
evolutivos.

En la clasificacion de HAP asociada a cardiopatia congénita la paciente co-
rresponde al grupo 1y es mas discutida su pertenencia al grupo 3 (con dia-
metro de la CIA en el limite pequefo-moderado, 19 mm)™. Se consideraron
otras entidades como enfermedad tromboembdlica crénica con CIA pe-
quena asociada, descartandose trombofilia, VIH, colagenopatias, trombosis
venosa profunda, etc.

La interpretacion de enfermedad tromboembdlica crénica como causa y
CIA como un hallazgo no es simple. El sindrome de Eisenmenger aumenta
las probabilidades tanto de hemorragia como de trombosis (pudiendo ma-
nifestarse hemoptisis y trombosis de la AP en el mismo paciente)®.

Entre las opciones terapéuticas se consideran (decision multidisciplinar eva-

luando riesgo-beneficios):

+ Tromboendarterectomia + anticoagulacion.

- Anticoagulacion por 3 meses, luego considerar trasplante bipulmonar,
tromboendarterectomia, reconstruccion de la AP aneurismética y cierre de
la CIA.

- Terapia especffica para HAP + anticoagulacion, e ingresar en lista de espera
a trasplante.

+Anticoagulacion por 3 meses, luego considerar trasplante cardiopulmonar.

En esta paciente se suma el bajo gasto cardiaco, que predispone a la forma-
cién recurrente de trombos, evidentes en la rama derecha de la arteria pul-
monar aneurismatica como material ecodenso adherido a la pared, extenso
y muy movil. En el planteamiento de una posible tromboendarterectomia
se debe evaluar con angiotomografia o arteriografia selectiva de las ramas
pulmonares, la localizacién, caracterfsticas y extension del trombo. Esta no
es una simple embolectomia sino una endarterectomia extensa a través de
la capa media de la AP, siempre bilateral, bajo hipotermia profunda y paro
circulatorio®, que actualmente puede extenderse hasta las ramas segmen-
tarias distales?”.

Conclusion

Se presenta el caso de una mujer joven que a pesar que su defecto septal es
de tamafo moderado ha evolucionado a HAP grave con inversion del corto-
circuito. Presenta dilatacion aneurismatica de la AP y de sus ramas, con extensa
trombosis local, no pudiendo discriminar si ésta es causa o efecto de la hipe-
rresistencia, no habiendo modificado el perfil hemodindmico bajo anticoagu-
lacion.

Fue considerada en dos de los grupos (1'y 3) de la clasificacion de hipertension
pulmonar en pacientes con cardiopatia congénita. La supervivencia esperada
serfa mejor que en el grupo de hipertension pulmonar idiopatica, pero peor
que en la poblacién general de sindrome de Eisenmenger.
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http://video.grupocto.com/videosEspecialidades/Revista_ecocardiografia/MAY_2016/CASO_06/CIA_Video_11.mp4
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Abreviaturas

AD: auricula derecha

Al: aurfcula izquierda

AP: arteria pulmonar

CIA: comunicacién del septum interauricular
CIV: comunicacién del septum interventricular
ETE: ecocardiografia transesofagica

ETT: ecocardiografia transtorécica

HAP: hipertension de la arteria pulmonar

Hto: hematocrito

PSAP: presion sistolica de la arteria pulmonar
TAPSE: excursion sistdlica del plano del anillo tricuspideo
VD: ventriculo derecho

VI: ventriculo izquierdo

VIH: virus de inmunodeficiencia humana
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Ideas para recordar

Aunqgue existe una tendencia a desarrollar HAP en cortocircuitos auri-
culares de mayor tamano, la relacion no es lineal, con marcada varia-
bilidad.

La trombosis pulmonar puede complicar el andlisis fisiopatolégico y la
evolucion de la hipertension pulmonar en el sindrome de Eisenmenger.
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