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SIMPOSIO INTERNACIONAL DE HIPERTENSION PULMONAR

Presentacion clinicay clasificacion actual dela
hipertension arterial pulmonar

Guillermo Bortman*

En estacomunicacion analizaremos, basicamente, lapre-
sentacion clinica de los pacientes portadores de hiper-
tension arterial pulmonar (HAP), y como se puede evitar
llegar a diagndstico en fases muy avanzadas. Esto es
importante, ya que si bien sigue siendo una enfermedad
rara, frecuentemente, se encuentrasubdiagnosticada. Aun
cuando, en este momento, tenemaos un mayor conoci mien-
to de su fisiopatologia.

Por supuesto que todaviaexiste el diagndstico por exclu-
sién. Habitualmente cuando el pacientellegaalaconsul-
ta, en general, se encuentraen la etapa final de su enfer-
medad; 1o cual no nos posibilita detener la enfermedad
en unafase tempranay asi tomar una actitud terapéutica
precoz que mejore la sobrevida de estos pacientes.

Pero también, contamos en la actualidad con una tera-
péutica mucho més especifica respecto a los mecanis-
mos fisiopatol 6gicos delaHAP. Es por €llo que tenemos
muy buenas expectativasy avanzadasinvestigacionesque
dan evidencia de que nos encontramos en las etapas ini-
ciales de laterapéutica de esta enfermedad tan lamenta-
ble.

En un registro francés (Figura 1), el 75% de los pacien-
tesllegan alaconsultaen clase funcional (CF) I11-1VLY
utilizando, un dicho que decimos habitual mente” hastami
tia diagnostica una hipertension pulmonar en esta situa-
cion”.

También es importante mencionar este estudio para des-
mitificar lo relativo alaedad. Yano es unapatologiaque
afectaamujeresentrelos 20y 1os 30 afios, sino que entre
674 pacientes, la edad media fue de 50 afios.
Conrespecto alasintomatologiadelaHAP, tenemos que
decir que los sintomas son absol utamente ambiguos (Ta-
bla 1). Si mencionamos algunos de ellos como: disnea,
fatiga, dolor de pecho, sincope o pre-sincope y edema,
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Figura 1. Datos clinicos y hemodinamicos para el diagnéstico
de lahipertensién arterial pulmonar. Resultados de un registro
nacional francés (2006)*.

Tabla 1. Sintomas de la hipertension arterial pulmonar?

Inicial (%) Eventual (%)
Disnea 60 98
Fatiga 19 73
Dolor toracico 7 47
Presincope 5 41
Sincope 8 36
Edema 3 37
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nos encontramos con que hay infinidad de patologias
capaces de producirlos en formasimilar, por lo tanto, no
todo paciente que padezca estos sintomas va a padecer
una HAP. Pero es evidente que no estamos acostumbra-
dos a diagnosticarla, y entonces la subdiagnosticamos.
Recién en las etapas méas avanzadas es e momento en
gue se empieza a sospechar de ella, pues la presentacion
es mas florida e importante, y es cuando el paciente se
hace refractario y no responde a las terapéuticas basicas
de lainsuficiencia cardiaca (Tabla 2).

En un conocido club de fatbol de la Argentina, hemos
hecho un examen en el cual se realiza un screening a
toda la poblacién deportiva (1700 atletas, aproximada
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mente). El examen consiste, basicamente, en larealiza-
cion de un electrocardiograma (ECG), unatelerradiogra
fia (Rx) de torax y la rutina de laboratorio, y de existir
algun tipo de dudas, se completa el examen con un eco-
cardiograma.

Esto serealiza, no solo paradiagnosticar HAP; sino tam-
bién, para poder predeterminar otros tipos de patologias
como las cardiopatias congénitas, |os sindromes de pre-
excitacion (relativamente frecuente en atletasjovenes de
todas las edades), etc. El objetivo es detectar mediante
un examen muy sencillo el diagnéstico precoz de estas
patologiay desde yapermitir un tratamiento maseficiente,
y asi poder mejorar laevolucién deun pacienteen CF1 o

Tabla 2. Signos clinicos que indican HAP

SIGNOS FISICOS

IMPLICANCIAS

Componente pulmonar acentuado del segundo ruido cardiaco (R2)
(componente pulmonar audible en el apice)

Click sistélico temprano
Soplo eyectivo mesosistélico
Signo de Dressler +

Ingurgitacion yugular
Onda A+

Presion arterial pulmonar elevada produciendo un aumento
de la fuerza de cierre de la valvula pulmonar

Subita interrupcion de la apertura de la valvula pulmonar en la
arteria pulmonar con alta presion; la onda de presion refleja la
elevada resistencia vascular pulmonar

Flujo sanguineo transvalvular pulmonar turbulento

Presion del ventriculo derecho elevada e hipertrofia
ventricular derecha presente

Elevada presion de llenado ventricular derecho

Signos que indican severidad de HAP
HAP modera a severa

Soplo diastdlico

Soplo holosistdlico que se incrementa con la inspiracion
Ingurgitacion yugular: incremeto de la onda V

Reflujo hepatoyugular

Pulso hepatico

Regurgitacion pulmonar

Regurgitacion tricuspidea

Regurgitacion tricuspidea

Regurgitacion tricuspidea

Regurgitacion tricuspidea, falla del ventriculo derecho

Avanzada HAP con falla del VD

Tercer ruido cardiaco en VD
Ingurgitacion yugular marcada
Hepatomegalia

Edema periférico

Ascitis

Presion arterial baja, presion de pulso disminuida, extremidades frias

Disfuncion del VD

Disfuncién del VD y/o regurgitacion tricuspidea
Disfuncién del VD y/o regurgitacion tricuspidea
Disfuncion del VD y/o regurgitacion tricuspidea
Disfuncion del VD y/o regurgitacion tricuspidea
Disfuncién del VD y/o regurgitacion tricuspidea

Signos fisicos que apuntan a una posible causa subyacente o asociada a una HAP

Cianosis central

Hallazgos auscultatorios cardiacos (soplos sistélicos,
soplos diastélicos, chasquido de apertura, y galope)

Rales, crepitantes o disminucion de los ruidos respiratorios

Rales fino, uso de los midsculos respiratorios accesorios,
disnea jadeante, expiracion prolongada, tos productiva

Obesidad, sifoescoliosis, amigdalas agrandadas
Esclerodactilia, artritis, rash cutaneo, telangiectasia, calcinosis
Obstruccion o insuficiencia venosa periférica

Hipoxemia, shunts derecha-a-izquierda
Cardiopatia congénita, enfermedad intersticial pulmonar,
el hipoxia, enfermedad venoocclusiva pulmonar

Cardiopatia congénita o adquirida, o enfermedad valvular

Edema y/o congestion pulmonar
Enfermedad pulmonar parenquimatosa

Posible alteracion de la ventilacion
Alteraciones del tejido conectivo
Posible trombosis venosa

VD: ventriculo derecho. HAP: hipertension arterial pulmonar
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Figura 2. Sobrevida de pacientes con hipertension arterial pulmonar (HAP)3.
CC: Cardiopatia congénita. CV: Colagenopatia vascular. VIH: Virus de lainmunodeficiencia humana. HAPI: Hipertension arte-

rial pulmonar idiopatica. HPP: Hipertension porto-pulmonar

I1, cuando todavia tiene presiones pulmonares no tan al-
tas, y sin tantainsuficiencia cardiaca (IC) derecha.

Asi y todo, vemos que la sintomatologia, si bien es se-
mejante paratodas | as entidades que causan HAP, el pro-
nostico (Figura 2) es distinto si la cardiopatia es congé-
nita, que si laHAP esidiopética o secundariaaunacola-
genopatia, 0 asociada al virus de inmunodeficiencia hu-
mana (VIH)3, de acuerdo alos registros que estamos ob-
teniendo en laactualidad. Esrealmente insdlito quealos
paci entes que estan siendo seguidos por |os infectdlogos
con HIV no se les haga un ecocardiograma de control

Tabla 3. Estrategia diagndstica de HAP*

l. Sospecha de HAP

Interrogatorio (sintomas) y examen fisico
Procedimientos de screening (sospecha familiar)
Hallazgos incidentales

Il. Deteccion de HAP

ECG

Telerradiografia de térax
Ecocardiografia transtoracica

lll. Clasificacion de la HAP

Tests de funcion pulmonar y gases en sangre arterial
Centellograma pulmonar ventilacion/perfusion
Tomografia computada de alta resolucion
Tomografia computada espiralada

Angiografia pulmonar

IV. Evaluacion de HAP

a- Tipo

Analisis de sangre e inmunoldgicos
Test de VIH

Ecografia abdominal
Capacidad al ejercicio

Test de caminata de 6 minutos
Consumo de oxigeno maximo
Pruebas hemodinamicas
Catererismo cardiaco derecho
Test de vasorreactividad

HAP: Hipertension arterial pulmonar.

paraverificar si no estan desarrollando HAP.

Al referirnos a hallazgo de los sintomas mencionados,
al examenfisicoy al screening, esimportante parapoder
determinar aguellos pacientes que tienen antecedentes
familiares, aquellos pacientes que han utilizado drogas
para no comer, 0 elementos anorexigenos, o toda perso-
na que esté en situacion de riesgo (Tabla 3). Obviamen-
te, se deberiahacer un screening paralablsqueda por lo
menos de algunos signos®.

No nos referimos asignos tan evidentes como una sobre-
cargaventricular derecha severa con clinicade hiperten-
si6n pulmonar suprasistémica. Pero es evidente que no
se pasa de un ECG normal a uno patol égico en dos dias.

et

.—'l

| — -i,.auu‘ai,_au-—uu'.||j-r.-i—-‘\-.-__..l—-._

|
ipany snanl pran

d”‘“ﬁ*"‘qr’l“‘la’““H

Figura 3. Electrocardiograma de una hipertensién pulmonar.
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Figura 4. Telerradiografia de térax de una hipertensién arterial pulmonar. A) Esquema: P= arterial pulmonar prominente.

Q= amputacion de flujo periférico. B) Rx de térax frente.

Para poder llegar a ECG de la Figura 3, o ala Rx de
térax delaFigura4, evidentementetiene que haber pasa-
do un tiempo. Y cuando llegamos a este diagnostico, los
2,8 afios de sobrevida original promedio se han acorta-
do, pues es evidente que por |o menos varios meses de
esta patol ogia no fueron detectados (Tabla 4).

Laresistenciavascular periféricapulmonar aumentapro-
gresivamente, tanto en la etapa asintomética como en la
sintomética. Pero sucede en forma diferente con la pre-
sién arterial pulmonar. Lapresion arterial pulmonar tam-
bién sube, y en un momento determinado empiezaacaer.
Es muy importante detectarlo, porque cuando ello suce-
de, probablemente, estemos en presenciade unaincipiente
fase de IC derecha y claudicacion del ventriculo dere-
cho, 0 seaquelos pacientes presentan unaevolucion des-
favorable con signos de IC derecha: hepatomegalia, ede-
mas de miembros inferiores, trastornos de coagulacién,
agotamiento, aspecto azulado (cianosis), y presencia de

Preclinico
‘. asintomatico
(compensado)

Gasto cardiaco

Umbral de
sintomatologia

Presion arterial pulmonar

Resistencia vascular pulmonar
Tamafio de la auricula derecha

Alteraciones vasculares Normal

Tabla 4. Historia natural de la hipertension arterial pulmonar

Inicio de la enfermedad

Asintomatica en fases iniciales, a pesar de alteraciones
hemodinamicas

(Subdiagnosticada en poblaciones de alto riesgo)

Primeros sintomas
Disnea progresiva con el esfuerzo, fatiga, palpitaciones, dolor
toracico, sincope, tos

Sintomas terminales
Sintomas y signos de insuficiencia cardiaca derecha. Edema,
ascitis.

Muerte
El promedio de sobrevida es de 2,8 afios.

Deterioro progresivo
(descompensado)

Sintomatico
estable

Disfunsion
del ventriculo
derecho

-—
Irreversible

Reversible

Figura 5. Evolucion de la hipertension arterial pulmonar (deterioro progresivo).
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Tabla 5. Hipertension arterial pulmonar: Clasificacion diagndstica (Actualizacion: 4th World Symposium on PH, Dana Point 2008)

1. Hipertension arterial pulmonar (HAP)

‘ ‘ 3. Hipertension pulmonar debido neumopatias y/o hipoxia

- Idiopatica

- Heredable
BMPR2 (receptor tipo 2 de la proteina dsea morfogenética)
ALK1, endoglin (con o sin HHT)
Desconocida

- Inducida por drogas y toxina

- Asociada con:
Conectivopatias
Infeccion por VIH (virus de la inmunodeficiencia humana)
Hipertension del portal
Shunts sistémico-pulmonar (shunts izquierda-derecha)
Esquistosomiasis
Anemia hemolitica cronica

- PPHN

1°. Enfermedad venooclusiva pulmonar (EVP) y/o
hemangiomatosis capilar pulmonar (HCP)

2. Hipertension pulmonar debido a enfermedad cardiaca
izquierda

- Disfuncion sistdlica
- Disfuncion diastélica
- Enfermedad valvular

- Enfermedad pulmonar obstructiva crénica (EPOC)
- Enfermedad pulmonar intersticial

- Otras enfermedades pulmonares

- Desordenes de la respiracion en el suefio

- Exposicion cronica a alturas elevadas

- Desarrollo de anormalidades

4. Hipertensién pulmonar tromboembdlica cronico (HPTEC)

5. Hipertension pulmonar con desconocido y/o multifactorial
mecanismo

- Desordenes hematoldgicos: alteraciones mieloproliferativas,
esplenectomia.

- Desérdenes sistémicos: vasculitis, sarcoidosis, histiocitosis
pulmonar de células de Langerhans, MAL,
neurofibromatosis.

- Desordenes metabdlicos: enfermedad de almacenamiento
de glucdgeno, enfermedad de Gaucher, desdrdenes
tiroideos.

- Cardiopatias congénitas: otras que shunts sistémico-
pulmonar

- Otros: obstruccion tumoral, mediastinitis fibrosa, falla renal
en la dialisis, otros.

cuadros sincopales (Figura5).

Lo mismo ocurre con € volumen minuto (VM) cardiaco
y la presion de la auricula derecha (AD). EIl VM en la
primera etapa se mantiene para despuésir cayendo, y la
presién de laAD empieza a subir con agravamiento de
los signos de | C derecha.

En conclusion, los sintomas son rel ativamente ambiguos
y solamente en las fases mas avanzadas se hacen mas
evidentesy los elementos clinicosindican que el pacien-
te esta teniendo IC derecha. Pero probablemente este
momento ya sea tarde para conseguir una terapia eficaz
y revertir €l cuadro clinico. El mensgje es tratar de bus-
car los sintomas, o buscar elementos que puedan hacer
sospechar |0 mas precozmente posible, en la forma mas
anticipada, paratratar que los mecanismos fisiopatol 6gi-
cos que agravan la HAP puedan ser detenidos, al menos
parcialmente, para lograr una mayor sobreviday mejo-
rar lacalidad de vida del paciente.

La clasificacion que todo el mundo conoce de HAP fue
modificadaen el 2008, en California, en DanaPoint (Ta-
bla5). La clasificacién erarelativamente sencilla de en-
tender. Los pacientes con HAP arterial idiopética esta-
ban en €l grupo 1. Los pacientes asociados a disfuncion
ventricular izquierda con IC izquierda, disfuncion dias-
télica, valvulopatias, se encontraban en €l grupo 2. Los
pacientes con patologia pulmonar estaban en el grupo 3:
enfermedad pulmonar obstructiva crénica (EPOC), pa-
tologia intersticial pulmonar, desordenes del suefio, ex-
posiciones a la atitud. Los pacientes asociados a trom-
boembolismo pulmonar pertenecen a grupo 4. Y obvia-
mente, las causas desconocidas y mecanismos multifac-

toriales, o trastornos hematol 6gicos, mieloproliferativos,
esplenectomia, vasculitis, sarcoidosis, enfermedades del
glucégeno, enfermedad de Gaucher, enfermedades con-
génitas, eran del grupo 5.

Las modificaciones basicas serefieren al grupo 1, y van
a estar relacionadas a las verificaciones de las mutacio-
nes genéticas, especificamente el BMPR2y €l Alk-1,y
por supuesto también a causas que no son conocidas aln,
y que van a estar incorporadas en los préximos afios en
estos trastornos y mutaciones genéticas. Se incorporan
las drogas y las inducidas por toxinas, y en este caso las
asociadas a colagenopatias, infeccion por HIV, hiperten-
sion portal, los shunts pulmonares, la esquistosomiasis,
y las anemias crénicas hemoliticas. En la Tabla 6, se
muestran |os porcentajes epidemiol bgicos de esta clasi-
ficacion.

Tabla 6. Clasificacion clinica de la HAP: epidemiologia

. Hipertension arterial pulmonar (HAP) 3,5%
II. HAP asociada a cardiopatia izquierda 78%
lIl. HAP asociada a enfermedad pulmonar/hipoxia 10%
IV. HAP debido a enfermedad tromboembdlica cronica  1,5%
V. Miscelaneas

VI. Mixtas 7%

Conclusion

En resumen, tendriamos que insistir en la busqueda de
estaenfermedad o por |0 menos, tratar de descartarla. Un
famoso profesor de dermatologia, Lois Bachman, decia
gue laleprano existe porque nadie lapiensa. Y relativa-
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menteteniarazon. Lalepraexistey cuando uno labusca,
laencuentra. Entonces, todos deberiamos pensar que exis-
te esta entidad, y probablemente la encontraremos mas
frecuentemente. Si a ello le sumamos detectarla con un
diagndstico precoz, considerando los avances que tene-
mos actualmente y 1os que vendran, seguramente exista
laposibilidad de disminuir el avance de estaenfermedad
gue causa estragos en la poblacion, comprometiendo la
calidad de viday la sobrevida.
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