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Se evaluaron 30 pacientes con diagnéstico confirmado de hipertensiéon pulmonar (HP) por hemodina-
mia procedentes de una serie institucional.

Objetivos: 1) reconocer la distribucion por grupos segun la clasificacion internacional en base a la cli-
nicay la fisiopatologia; b) evaluar la correlacion de la Ecocardiografia con el diagndstico de certeza, la
hemodinamia.

Materiales y Métodos: se evaluaron en forma transversal los datos clinicos y complementarios de un
registro consecutivo de pacientes con HP. Se distribuyeron los casos segun la clasificacién internacio-
nal y se defini6 la clase funcional OMS. Fueron distribuidos los valores para la presién sistélica en la ar-
teria pulmonar (PSAP) por EcoDoppler y para presion arterial media (PAPm). Su correlacion se evalué
con estadistica no paramétrica.
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Resultados: Hubo 22 masculinosy 8 feme-
ninos; la mediana de edad fue 57 afios. La
distribucién de los grupos de HP demos-
tré mayor prevalencia para HAP (14/30), y
grupo 2 (enfermedad asociada al ventricu-
lo izquierdo) (10/30). Hubo 21 pacientes en
clase lll y 2 en clase IV. Las medianas pa-
ra PAPm y PSAP fueron, respectivamente,
44 mm Hg y 67 mm Hg. Se hallé una co-
rrelacién significativa entre PSAP y PAPm
(P<0.01).

Conclusiones: a) en una muestra de 30 p.
de un registro institucional, se hallé6 mayor
prevalencia de grupo 1y 2 de la clasifica-
cién de HP; b) los pacientes fueron diag-
nosticados en etapas avanzadas de la HP
(clase funcional 1l y IV; c) se encontré co-
rrelacion significativa entre los recursos
diagnosticos de certeza, la hemodinamiay
de screening, ecocardiografia por Doppler.
d) el perfil hemodindmico de los casos con
HAP es adicionalmente descripto.

Palabras claves: Hipertensién Pulmonar, hemodinamia, ecocar-
diografia Doppler, Clase Funcional OMS, Hipertensién Arterial

Pulmonar

Thirty patients with diagnosis of Pulmo-
nary Hypertension (PH) from an institu-
tional register were analyzed in order to
distribute them according to international
classification. PAH group and PH due to le-
ft heart disease were prevalent in this se-
ries. Data from mPAP (medium pulmonary
artery pressure) and RVSP (right ventricu-
lar systolic pressure) received correlation
analysis with Spearman Rank test.
Hemodynamic profile from PAH patients
were described.

Key-words: Pulmonary Hypertension, haemodynamia, Doppler
echocardiography, Functional class WHO, Pulmonary Arterial

Hypertension

CLAVES DIAGNOSTICAS

« La hipertension pulmonar (HP) no es propiamen-
te una enfermedad sino un estado hemodinamico
compartido por distintas entidades clinicas.

+ Sus signos y sintomas suelen ser tardios y evolu-
cionan en el contexto de otras afecciones, por lo
que el diagnéstico es un verdadero desafio.

* Los medios complementarios como la radiografia
de térax y el ECG son Utiles pero su valor diagnés-
tico es consistente en etapas avanzadas de la HP.

+ Larealizacion de EcoCardiograma Doppler consti-
tuye un paso esencial de deteccion o screening en
HP. La hemodinamia por cateterismo de corazén
derecho es el método de certeza para el diagnés-
tico.

PROPOSITOS EN EDUCACION

+ Revisar la Clasificacion de la HP a partir de una se-
rie institucional.

«  Comparar los resultados de un método de certeza
en HP con el test de screening habitual.

Introducciéon
La Hipertension Pulmonar (HP) es una afeccién infre-
cuente con expresion clinica solapada. Presenta un
curso crénico y habitualmente, su evolucién es fa-
tal. El incremento progresivo de la resistencia vascu-
lar pulmonar (RVP), debido a cambios obstructivos
de arterias pulmonares pequefias y arteriolas, ele-
va la poscarga del ventriculo derecho. La remodela-
cién ventricular subsiguiente implica un conjunto de
adaptaciones estructurales y funcionales cardiacas
para compensar el incremento de resistencia. Duran-
te un periodo de tiempo variable dicha respuesta es
sostenida por el corazén. El fracaso de dicha compen-
sacion determina insuficiencia cardiaca y la muerte.

La HP puede desarrollarse en diversas afecciones
de la medicina interna. Su enfoque diagndstico y te-
rapéutico requiere el trabajo de equipos multidisci-
plinarios. Desde hace afios, se realizan esfuerzos por
la comunidad médica internacional para contemplar
los aspectos clinicos, anatomo-patoldgicos y funcio-
nales que permitan la orientacién diagnédstica. Suce-
sivas clasificaciones fueron propuestas para agrupar
en cinco categorias las entidades que comparten me-
canismos fisiopatoldgicos, formas clinicas de presen-
tacion y posibles terapéuticas. Tabla 1.

Definicién de HP: la Organizacién Mundial de la
Salud ha definido la presencia de HP cuando la PAPm
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Tabla 1.

Clasificacion clinica de la Hipertension Arterial, segun la 6" World Symposium of PH. Niza, 2018.

1 Hipertension Arterial Pulmonar (HAP)
- HAP idiopatica
- HAP hereditaria
- HAPinducida por drogas y toxinas

- HAP asociada: a enf. tejido conectivo, infeccién por HIV, hipertensién portal, cardiopatias congénitas, esquistosomiasis.
- HAP con respuesta prolongada a los agentes bloqueadores de canales del Ca++

- Sindrome de HAP persistente del recién nacido

- HAP con compromiso manifiesto de tipo veno-capilar (enf. Veno-oclusiva / hemangiomatosis

capilar)

2 Hipertension Pulmonar por enfermedad del ventriculo izquierdo

- Asociada a fracciéon de eyeccidon normal
- Asociada a fraccién de eyeccién disminuida
- Cardiopatia valvular

- Condiciones cardiovasculares congénitas ¢ adquiridas con HP poscapilar
3 Hipertensién Pulmonar por enfermedades respiratorias o hipoxia

- Patologfas obstructivas (p.ej. EPOC)
- Patologfas restrictivas (p.ej. FPI)

- Patologfas pulmonares con patrén combinado (S. Fibrosis y Enfisema)

- Hipoxia sin enfermedad pulmonar primaria (p.ej. SAHOS)

- Enfermedades del desarrollo pulmonar

4 Hipertensién Pulmonar debida a obstruccién de las arterias pulmonares

- Hipertension Pulmonar Tromboembélica crénica

- Otras obstrucciones vasculares (p.ej. angiosarcoma, tumores intravasculares, parasitos como en hidatidosis)

5 Hipertensién Pulmonar Multifactorial

- Enfermedades hematoldgicas (anemia hemolitica, esplenectomia, trastornos linfoproliferativos)

- Enfermedades de sistema (sarcoidosis, histiocitosis de células de Langerhans, linfangioleiomiomatosis pulmonar)

- Enfermedades por defecto de almacenamiento (glucogenosis, enf de Gaucher, enf. del tiroides)

- Mediastinitis fibrosante, insuficiencia renal crénica
Adaptado de Ref.1

(Presion Arterial Pulmonar Media) por cateterismo es

igual 6 mayor a 25 mm Hg. La hemodinamia permi-

te realizar una subdivisién entre los grupos 1, 3, 4,y

5 —hipertensién precapilar— que se caracteriza por

PAPm = 25 mm Hg y PWedge (en cufia) < 15 mm Hg.

Cuando la PAPm es > 25y la PWedge es > 15 mm Hg

queda definida la hipertensién poscapilar o grupo 2.
Esta categorizacion puede complementarse con

definiciones recientes, como la del 6" World Sympo-

sium on Pulmonary Hypertension.
En esta serie institucional nos hemos propuesto
los siguientes objetivos:

a) Agrupar nuestros pacientes segun la clasificacion
de HP, mediante la aplicacion conjunta de los da-
tos clinicos y el perfil de la clasificacion hemodina-
mica.

b) Comparar los hallazgos hemodinamicos y ecocar-
diograficos en los pacientes mediante la correla-
cién entre la PAPm (diagndstico de certeza) y la
PSAP (test de screening) en la muestra.

Materiales y métodos

Se realizé un analisis transversal y retrospectivo con
pacientes estudiados consecutivamente entre 2010 y
2014 por el Grupo Multidisciplinario Clinicas. Los da-
tos proceden de la incorporacion inicial a un registro
con antecedentes clinicos, infectolégicos, reumato-
l6gicos, de imagenes y funcidn respiratoria, ecocar-
diografia y hemodinamia. Se debian cumplir los si-
guientes criterios de inclusion: a) pacientes varones
y mujeres, entre 18 y 80 afios de edad; b) con ante-
cedentes de disnea, fatigabilidad, dolor anginoso y/o
sincope y examen fisico, Rx Térax, y ECG compati-
bles a HP; ¢) Ecocardiograma Doppler con medicion
de PSAP (Presion Sistdlica de la Arteria Pulmonar por
regurgitacién transtricuspidea; d) con estudio hemo-
dindmico completo. Los criterios de exclusion fue-
ron: g) falta a de datos clinicos para precisar la Clase
Funcional de HP; b) hemodinamia o ecocardiografia
Doppler incompletas.

Se relevaron datos de 39 pacientes, de los que 11
fueron excluidos por presentar los criterios incom-
pletos mencionados. Los 30 pacientes incluidos se
describen en la Tabla 2. Se clasificaron los pacien-
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Tabla 2.
Caracteristicas generales de los pacientes con Hipertension
Pulmonar (n=30)

Tabla 3.
Distribucién de etiologias en 30 pacientes segun clasificacion
dela HP

Edad (afios), mediana [25-75] 56,6 [38-69] Clasificacién n
Género Femenino/Masculino, n 22/8 Grupo 1 (HAP) 14
Clase funcional OMS, (%) Primaria

I 21 (70) Enfermedad tejido conectivo

] 6 (20) Enfermedad asociada VIH 1
v 2(6,7) Grupo 2 (Enfermedad ventriculo izquierdo) 10
| 1(33) Grupo 3 (Enfermedad respiratoria y/o hipoxia) 4

tes en base a los datos iniciales del registro, verifi-
cando su correspondencia con las definiciones de HP
por hemodinamia. Los valores de PSAP y PAPm en los
30 pacientes fueron comparados con estadistica no
paramétrica y se calculd el coeficiente de Spearman
Rank. Fue definido un valor de significacion con p <
0.05.

En el grupo de HAP (14 pacientes) se realizaron
graficos para resefiar los datos hemodindmicos (se
excluyé un caso por presentar calculo del indice Car-
diaco incompleto).

Resultados

En Tabla 2, se describen caracteristicas demograficas
de la muestra. El compromiso con HP interesa a eda-
des intermedias con predominio del género femeni-
no; la proporcién es casi 3:1 respecto de los varones.
La evaluacion de la Clase Funcional (limitacién de las
actividades cotidianas producida por la HP) segun la
escala de New York Heart Association, modificada por
la Organizacion Mundial de la Salud, (OMS) ubica al
77% de la muestra en estadios lll y IV, correspondien-
tes a los grados con mayor limitacion.

Figura 1.

Caracteristicas hemodinamicas de los
pacientes con Hipertensién Arterial Pul-
monar, Presién wedge (en cufia) y PA-
Pm, n=13

Pwedge HD

(
Grupo 4 (Enfermedad crénica embdlica pulmonar)
(

Grupo 5 (Miscelanea) 0

Los casos fueron distribuidos segln los antece-
dentesy la correspondiente evaluacién hemodinami-
ca (clasificacién precapilar-poscapilar). (Tabla 3). La
mitad de la muestra aproximadamente corresponde
a grupo 1 (HAP) y un tercio se incluye como enferme-
dades relacionadas al ventriculo izquierdo, grupo 2;
las enfermedades de grupo 3 (relacionadas a hipoxia
o de causa respiratoria) suman un poco mas del 10%
en esta muestra. En el grupo 1, los casos clasificados
como HAP de tipo idiopatica fueron ligeramente su-
perados por los asociados a enfermedad del tejido
conectivo.

Los valores de PAPm en la hemodinamia, fueron
apareados y ordenados con los de PSAP obtenidos
con el EcoDoppler para calcular el coeficiente de co-
rrelacion Spearman Rank. El resultado Rs= 0.4934 in-
dica un valor de p< 0.01. Resulta significativa la ten-
dencia compartida por la prueba de certeza y el test
de screening en los 30 pacientes.

Se representaron las Figuras 1y 2 con los datos
completos de hemodinamia para el grupo de HAP. Es-
te grupo concentra un creciente interés, debido a la

W mediana
B cuartil 3
B cuartil 1

PAPmM HD

T h_.:'I
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Figura 2.
Caracteristicas hemodindmicas de los

pacientes con Hipertension Arterial Pul-
monar, Resistencia Vascular Pulmonar e

RVE u. WOOD _ 7,32

indice Cardiaco, n=13

B mediana
I d 2,61
B cuartil 3

ampliacion de terapéuticas farmacologicas y el mejo-
ramiento de la calidad de vida. La definicién hemodi-
namica de HAP (valores de PAPm > 25 mm Hg y Pwed-
ge <15 mm Hg) queda expresada como se advierte
en la Figura 1. Dos rasgos importantes de esta mues-
tra se aprecian en la Figura 2: a) la mediana de ICen el
grupo HAP es superior a 2.61; b) la RVP supera o me-
jor, duplica las 3 Unidades Wood que son aceptadas
actualmente para la definicién de HAP.

Discusion

La prevalencia de HP en Gran Bretafia es de 97 casos
por millén de habitantes con una proporcion femeni-
no: masculino de 1,8:1. La tasa de mortalidad estan-
darizada por edad en Estados Unidos esde 4,5a 12,3
por 100.000.3

No conocemos datos epidemiolégicos sobre pre-
valencia respectiva entre los 5 grupos de la clasifica-
cién, pero las enfermedades del grupo 2 son la causa
mas frecuente de HP. Se requiere conformar mas re-
gistros internacionales de HP para conocer el estado
en los grupos 2y 3 que representan la mayoria de los
casos de la practica clinica. Se hace constar que la en-
fermedad por esquistosomiasis y por exposicion a la
altura sobre el nivel del mar implica el mayor impac-
to sobre la salud humana global.?

En cuanto a la HAP, en Europa se estima una pre-
valencia entre 15-60 casos por millon de habitantes,
y una incidencia de 5-10 casos por millén por afio.
Las formas idiopaticas, por drogas o toxicos y here-
ditarias abarcan el 50% del grupo 1. Segun las series,
las colagenopatias, principalmente la esclerodermia,
le siguen en frecuencia.*

RVP en Unidades Wood,

Indice Cardiaco en |f/min/m2

PREGUNTA A

¢Qué significan los datos de prevalencia y letali-
dad consignados?

La HP es una condicién con baja prevalencia y evolu-
cién fatal.

En este trabajo, hemos enfocado las caracteristicas
clinicas usando la definicion de clase funcional. Aun
sujeta a variabilidad inter-observadores, es uno de
los predictores mas valiosos de sobrevida de los pa-
cientes con HP. Taichman et al.®> sefialan su valor en el
momento del diagnéstico y en el seguimiento poste-
rior, siendo uno de los determinantes principales del
deterioro clinico.

PREGUNTA B

¢Cual es el valor de definir la clase funcional OMS?
La limitacién de la actividad del paciente de acuerdo
a la clase funcional define el estado diagndstico ini-
cial y permite precisar la evolucion.

El ecocardiograma transtoracico (ETT) es la herra-
mienta de screening no invasivo mas importante en
HP. Aunque hemos utilizado aqui la forma simple,
usual de la practica clinica (PSAP), la literatura desta-
ca la aplicacién de datos combinados de la ecocardio-
grafia como: velocidad de regurgitacién transtricus-
pidea, tamafio del ventriculo derecho, funcion septal
interventricular, fluctuaciones del didametro de la ve-
na cava inferior con el ciclo respiratorio, area de la
auricula derecha, didametro de la arteria pulmonar,
patrén de flujo sistélico y patron de reflujo diastoli-
co pulmonar.t

El estudio hemodindmico es el diagnostico de cer-
teza en HP. La correlacién de estos recursos diagnos-
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ticos en los pacientes estudiados en nuestra institu-
cion ratifica en esta muestra la validez de secuenciar
el ecocardiograma Doppler como herramienta de
screening y la hemodinamia como prueba gold stan-
dard para la HP.

Hoeper et al.” indican que valores > 3 U Wood de
RVP deben usarse para la definicion hemodinamica
de HAP. La medicién conjunta de Pwedge y RVP, ade-
mas de PAPm y el indice cardiaco permiten precisar
el perfil del grupo 1 e incluso establecer condiciones
de prondstico. Las caracteristicas de HAP en el cate-
terismo cardiaco se verificaron en los 14 pacientes de
este estudio clinico. La muestra sefiala (Figura 2) va-
lores altos de RVP junto otros con descenso modera-
do del I. Cardiaco. Pese al caracter retrospectivo de
este estudio, se puede plantear que el incremento de
RVP, suele preceder al deterioro de la funcion ventri-
cular. El estudio hemodindmico resulta asi, significa-
tivo.

Recientemente, Simonneau' ha propuesto incluir
el valor de RVP =3 U Wood para todas las formas de
Hipertensién Pulmonar precapilar con PAPm mayor
a 20 mm Hg. Aun cuando son necesarios nuevos es-
tudios para confirmar esta definicion de la HP, podria
resultar de valor para el diagnéstico en etapas tem-
pranas, con mejores expectativas para la terapéuti-
ca.

Finalmente, una limitacion del tamafio muestral
y del estudio retrospectivo sea la baja frecuencia de
pacientes con HP grupo IV. Sefialamos que la pesqui-
sa de la forma tromboembdlica de HP debe ser siste-
matica y exhaustiva dadas las posibilidades de trata-
miento.

Conclusiones

En una muestra institucional de 30 pacientes, se re-

gistré:

a) un predominio de los grupos 1y 2 de la Clasifica-
cién de HP, seguidos del grupo 3, asociado a en-
fermedad respiratoria;

b) el diagnéstico se obtuvo en una mayoria de pa-
cientes en Clase Funcional lll y IV, cuando la HP es
avanzada;

c) los recursos diagnosticos de screening, por medi-
cioén de PSAP y de certeza, por PAPmM demostraron
correlacion significativa en esta muestra;

d) los pacientes de grupo 1 (HAP) exhibieron en la
hemodinamia el perfil clasico de PAPm > 25 mm
Hg, Pwedge < 15 mm Hg y aumento de la RVP > 3
unidades Wood.
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