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INTRODUCCION

La hipertensién pulmonar primaria (HPP) es una enfer-
medad rara, mds frecuente en mujeres, especialmente en los
periodos reproductivos de la vida que se caracteriza por una
elevacion de la presion en la circulaciéon pulmonar. Su diag-
nostico se establece luego de la exclusion de las causas
conocidas de hipertension pulmonar.

Aunque la incidencia reportada de la enfermedad es
relativamente pequena, en Europa en el periodo compren-
dido entre los anos 1968 al 1972 fue reportada una epide-
mia de la afeccidbn que se relaciond con la ingesta de una
sustancia anorexigena, el fumarato de aminorex (2-amino-
5-fenil-2-oxazolina), aunque su relacién de causa a efecto
en esta hipertension pulmonar epidémica no fue definitiva-
mente establecida.!

Aunque en nuestro pais sin duda existen casos de la
enfermedad, ésta no ha sido reportada y por lo tanto su ver-
dadera incidencia es aln desconocida. El propésito de
nuestro trabajo es reportar cuatro casos de hipertension
pulmonar primaria encontrados por nosotros y llamar la
atencion sobre sus caracteristicas clfnicas, hallazgos fisicos
y métodos diagnésticos imprescindibles para establecer el
diagnéstico correcto de la afeccion.

(*)Médico residente de segundo ano de Cardiologia.
(**)Médicos residentes de tercer ano de Cardiologia.
(+) Médico ayudante Cardiorrespiratorio y Hemodinamia
Hosp. Dr. Salvador B. Gautier.
(o) Jefe Servicio Cardiorrespiratorio y Hemodinamia Hosp.
Dr. Salvador B. Gautier.

MATERIAL Y METODO

Pacientes: Todos los pacientes fueron examinados por
nosotros durante el afio 1981, dos fueron detectados en el
Hospital Dr. Salvador B. Gautier y dos en la consulta priva-
da de uno de nosotros. Ademds del historial clinico y exa-
men fisico, se les practicaron andlisis de laboratorio, elec-
trocardiograma, radiografias de térax, ecocardiograma (en
un caso) y estudios hemodindmicos (en tres casos), los cua-
les fueron realizados en el Laboratorio de Hemodinamia del
Servicio Cardiorrespiratorio del Hospital Dr. Salvador B.
Gautier. El paciente No. 3 fue reestudiado en Estados
Unidos de América, donde fue confirmado el diagnéstico
clinico; el cuarto paciente sucumbié de una hemoptisis
antes de que se le hicieran los estudios hemodindmicos.

Los estudios hemodindmicos fueron realizados previa
suspension de toda medicacién por un perfodo no menor de
24 horas. Todos recibieron meperidina y prometacina in-
tramuscular como premedicaciéon antes del estudio hemo-
dindmico. El cateterismo derecho fue efectuado en la forma
usual, tomdndose presiones en la posicién de “cufia pulmo-
nar”, arteria pulmonar, tronco de arteria pulmonar, ven-
triculo derecho, auricula derecha; se tomaron tres muestras
de sangre en cada cavidad y en las venas cavas superior e
inferior, para determinacién del porcentaje de saturacién
de oxigeno.

RESULTADOS Y COMENTARIOS

Las manifestaciones clinicas de nuestros pacientes.
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variaron desde un paciente asintomdtico hasta la mas severa
(Tabla 1), incluyendo hemoptisis y sincope. El paciente

Tabla 1

SINTOMATOLOGIA DE LA
HIPERTENSION PULMONAR PRIMARIA

Caso2 Caso3 Casod
21 anos 31 anos 16 anos

Sintomas Reportados Caso 1
en la Literatura 30 anos

Asintomatico -+

Fatiga +
Disnea de esfuerzo +
Sincope de esfuerzo

+ + + +

Palpitaciones rn
Hemoptisis ¥ +
Ronquera i
Angina pectoris

Dolor toracico
no anginoso

+
Sudoracion +
Ortopnea T
Tos +

No. 1, tres meses previos a su ingreso presentd hemoptisis
en pequena cantidad y aumento de densidad en el hilio
pulmonar derecho en la radiografia de térax, que fue inter-
pretado como posible ganglio linfatico, aunque en realidad
se trataba de la rama inferior derecha de la arteria pulmonar
tremendamente dilatada.

La Tabla 2 agrupa los hallazgos fisicos mds frecuentes

en los pacientes con HPP y los encontrados por nosotros en
los cuatro pacientes estudiados. Los hallazgos fisicos mas
frecuentes fueron pulsacion a nivel del segundo y tercer
espacio intercostales izquierdos, segundo ruido pulmonar
palpable y aumentado de intensidad, los cuales fueron en-
contrados en todos los pacientes. Menos frecuentes fueron:
el aumento de la onda A del pulso venoso yugular, signo de
Harzer, soplo sistolico de eyeccion en el drea pulmonar y
retumbo diastblico mitral, que lo encontramos en un pa-
ciente respectivamente.

En la Tabla No. 3 mostramos los hallazgos electrocar-
diogrificos, radiogrdficos y ecocardiogrificos (esto Gltimo
en un paciente).

Todos los pacientes mostraron hipertrofia ventricular
derecha con sobrecarga sistolica; asi como hallazgos radio-
graficos compatibles con hipertension pulmonar e hipertro-
fia ventricular derecha. La figura 1 muestra el EKG tipi-
co de uno de nuestros pacientes que claramente muestra
hipertrofia ventricular derecha con sobrecarga sistdlica;
este EKG pertenece al paciente No. 4.
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Tabla 2

HALLAZGOS FISICOS EN
HIPERTENSION PULMONAR PRIMARIA

Hallazgos Clinicos
Reportados en la Caso 1
Literatura 30 anos

Caso2 Caso3 Caso4
21 afos 31 afos 16 anos

Aumento onda A
pulso venoso yugular +:

Impulso VD *

Pulsacion 2do. y
3er. EIl ¥ + 4 +

Signo de Harzer iz
Pulsacion sistolica
Art. Pulmonar P.

P2 palpable T = +- +

P2 aumentado en
intensidad + bTHe =+ ¥

-
+

Click eyeccion P, +
SS eyeccion P,

SD Graham Steel

SS Tricuspideo

S3VD

S4VD

Retumbo diastolico .
Mitral +

Edema MI * =k
Pulso carotideo débil + +

Cianosis

Otros signos de 1VD +

Ell: espacio intercostal izquierdo; VD: ventriculo derecho; P: pul-
monar; SS: soplo sistélico; SD: soplo diastélico; MI: miembros in-
feriores; IVD: insuficiencia ventricular derecha.

-

FIGURA No. 1. Electrocardiograma de la paciente No. 1
mostrando claramente hipertrofia ventricular derecha.
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Tabla3
EKG, RADIOGRAFIA TORAX, ECOCARDIOGRAMA Y PRUEBAS VENTILATORIAS

Casos EKG Torax Ecocardiograma PVP
1
Masculino HVD Dilatacion Arteria Pulmonar Defecto Obstructivo
30 aios HVD ligero
2
Femenina HDV Dilatacion Arteria Pulmonar Dilatacion marcada del ventriculo
21 anos HVD y auricula derechos
3
Femenina HVD Dilatacion Arteria Pulmonar
31 afos HVD

HVD: hipertrofia ventricular derecha; PVP: pruebas ventilacion pulmonar.

La figura 2 muestra los hallazgos radiograficos tipicos
de pacientes con HPP; nétese la prominencia y dilatacion
de la arteria pulmonar en la posicion PA, asi como el afina-
miento brusco de las ramas arteriales distales; esta radiogra-
fia pertenece al paciente No. 1. La figura 3 es la radiogra-

FIGURA No. 2. Paciente No. 1; radiografia de torax PA
mostrando prominencia del arco de la arteria pulmonar y
afinamiento brusco de las ramas arteriales distales.

fia del térax del paciente No. 3, donde los hallazgos radio'-
l6gicos no son tan llamativos aunque puede notarse la dila-
tacion de la arteria pulmonar mds discreta, y el aumento de
tamainio del ventriculo y de la auricula derechos; esta pa-
ciente, sin embargo, tenia hipertension pulmonar severa de

~

100 mmHg de presion sistélica y un ecocardiograma con
dilatacibn marcada de cavidades derechas del corazén
(figurd 4).

Los hallazgos hemodindmicos en tres de nuestros pa-
cientes se muestran en la Tabla No. 4. El cuarto paciente
fallecié de una hemoptisis severa antes de que se le hicieran
los estudios hemodindmicos. Notese que todos los pacientes
tuvieron presiones sistolicas en la arteria pulmonar por en-
cima de 90 mmHg con una presion media también elevada.
No encontramos gradiente de presion a través de la vilvula
pulmonar y la presién en cuiia pulmonar fue normal en to-
dos nuestros pacientes. Las muestras de sangre obtenidas en
cavidades derechas del corazén no senalaron cambios indi-
cativos de cortocircuitos a nivel intracardiacos o a nivel de
grandes vasos. El porcentaje de saturacion de oxigeno en
sangre arterial en los casos en que se efectud fue normal.

Finalmente, la figura 5 muestra la angiografia pul-
monar de uno de nuestros pacientes (caso No. 1), donde se
nota dilatacion marcada de las arterias pulmonares, dismi-
nucion calibre de las ramas distales y la ausencia de de-
fectos de llenado, estenosis u obstruccion de arterias pulmo-
nares, lo cual descarta la posibilidad de tromboembolismo
pulmonar.

DISCUSION

La HPP es una elevacion anormal en la presién del cir-
cuito puimonar, muchas veces por encima de la presion
arterial sistémica, que no es resultante de enfermedades
parenquimatosas pulmonares u obstruccion de los vasos
pulmonares por trombosis 0 embolias.

La HPP se ve con mds frecuencia en mujeres jovenes,
entre los 20 y 40 afios de edad, siendo cuatro veces mds
frecuente en la mujer,? en efecto, en nuestra serie aunque.



Vol. 8, No. 3 HIPERTENSION PULMONAR PRIMARIA, SOCRATES BELLO ORTIZ Y COL. 95

FIGURA No. 3, a, by c. Fig. a) muestra radiografia Pa del

torax con dilatacion discreta del arco de la pulmonar; b) y

c) muestran en red lateral de torax, la hipertrofia del ven-

triculo y aurfcula derecha. Estas radiografias pertenecen a
la paciente No. 3.

Fig. No. 4. Ecocardiograma de la paciente No. 3 mostrando
dilatacion marcada de las cavidades derechas del corazon..
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Tabla 4
RESULTADOS HEMODINAMICOS

AP: arteria pulmonar; VD: ventriculo derecho; AD: auricula derecha; VCS: vena cava superior; VCI: vena cava inferior; Ao: aorta.

Presion (mmHg)

% Saturacion Oxigeno (Promedio)

Casos AP vD Presion en Cufa AD VD AP VCS VCi Ao
1 —

Masculino 115/57 115/5 (8) (85) (85) (84) (84) (89) (95.5)
30 anos (80)
2 —

Femenina 165(65 165/24 (5)
21 anos
3 —

Femenina 90/40 90/20 (11) (82) (81) (81) (83) (82) (95)
31 anos

! e T

Figura No. 5. Angiografia pulmonar de la paciente No. 1

mostrando dilatacion de las arterias pulmonares con dismi-

nucion del calibre de sus ramas distales y donde se descarta
la posibilidad de tromboembolismo pulmonar.

pequeia, encontramos una proporcidon de 3:1 y nuestros
pacientes estuvieron entre la segunda y cuarta décadas de la
vida.

En la HPP los cambios anatomopatolégicos se limitan
principalmente a los pulmones y al corazbn derecho, y con-
sisten en la llamada Arteriopatia Pulmonar Plexogena?23

que consiste en: a) muscularizacién.de las arterias pulmona-
res (para parecerse a las arteriolas de la gran circulacién),
b) proliferacién de las células de la subintima, producién-
dose fibrosis luego fibroelastosis de la intima, lo que conlle-
va a oclusién de arterias y arteriolas pulmonares; al conti-
nuar el proceso hipertensivo se produce c) dilatacion locali-
zada de ramas de las arterias pulmonares musculares, para
producirse las caracteristicas ‘“‘lesiones por dilatacién”,
siendo la variante mds notable de ellas la “lesion plexifor-
me’’, que consiste en proliferacion de células que se dispo-
nen a manera de plexos en las ramas arteriolares dilatadas
de las arterias pulmonares musculares. Otras lesiones por
dilatacion incluyen la lesiébn angiomatoide, en las cuales las
arteriolas se dilatan aneurismaticamente, semejando angio-
mas. La Gltima etapa de la arteriopatfa pulmonar plexogena
es el desarrollo de arteritis necrotizante, con necrosis fibri-
noide de la media y un exudado inflamatorio agudo alrede-
dor de las células musculares lisas. La progresién caracter{s-
tica de la arteriopatia pulmonar plexégena no es patogno-
monica de la HPP, ya que esta entidad histopatologica se
presenta en los cortocircuitos congénitos cardiacos de iz-
quierda a derecha, asf como en la estenosis e insuficiencia
mitral, mixoma auricular izquierdo, insuficiencia ventricu-
lar crénica; también en los casos de cirrosis hepdticas y
trombosis de la vena porta complicados con hipertension
pulmonar. Se ha pensado que la hipertension pulmonar en
pacientes cirrticos puede ser el resultado de los efectos
vasoconstrictores en las arterias pulmonares pequenas de
una sustancia toxica para las paredes de estos vasos?

Los cambios en la vasculatura pulmonar conllevan a un
aumento de la resistencia pulmonar, lo que produce una ele-
vacién de la presién arterial pulmonar, produciéndose de
esta manera una hipertrofia y un aumento de presion del
ventriculo derecho; de este mismo modo la presion media
de la aurfcula derecha puede elevarse. A la larga, la sobre-
carga sistdlica del ventriculo derecho conduce a una insufi-
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ciencia ventricular derecha. Caracter(sticamente la presi6n
en “cuia pulmonar” es normal y el gasto cardfaco esta nor-
mal o reducido. En estos casos de HPP no se demuestra
cortocircuitos cardfacos.

Como su nombre lo indica, la HPP es de origen desco-
nocido, aunque se han sugerido varios factores: uno de ellos
es que sea una enfermedad autoinmune o una enfermedad
vascular del coldgeno, por la asociacién de la necrosis fibri-
noide y la artritis pulmonar, ya que a veces el proceso se
asocia con el fendmeno de Raynaud, esclerodermia o artri-
tis reumatoidea;2® |a enfermedad de Raynaud ha precedido
en algunos casos al desarrollo de la HPP. Como la enferme-
dad predomina en mujeres jOvenes, se ha propuesto que
pueda intervenir en su produccién la ocurrencia de embolias
pulmonares no mortales de Ifquido amni6tico? o micro em-
bolias mdltiples a repeticiébn procedentes de venas periféri-
cas a las arterias pulmonares. La HPP puede empezar duran-
te el embarazo, y exacerbarse en el periodo postparto.® Se
han reportado casos familiares de HPP, demostrandose que
el cardcter hereditario no estd ligado al sexo, y habiendo
discrepancias si la herencia es de tipo dominante o recesivo,
pensiandose entonces que la HPP familiar no depende de
una sola anomalfa genética sino que quizas sea el resultado
de factores maltiples.? Se han reportado casos familiares de
HPP con defectos del sistema fibrinolitico plasmatico, lo
que facilitarfa la produccién de microembolias pulmonares;
sin embargo, esto Gltimo no ha sido demostrado.” Se ha
sugerido una tendencia constrictiva o vasoespdstica marcada
en pacientes predispuestos en su lecho vascular pulmonar,
considerdndose asf al sistema nervioso autbnomo como un
factor para el desarrollo de la HPP.® En nuestra serie, pudi-
mos excluir todas las causas conocidas de hipertension pul-
monar secundaria. Especificamente la presencia de una pre-
sibn pulmonar en cufa normal descarta la presencia de afec-
ciones del corazbn izquierdo. Los factores asociados a la
HPP tampoco fueron demostrados en nuestros casos. La
paciente No. 3 comenzé sus manifestaciones aproximada-
mente al afno después de su Gltimo embarazo, lo cual no ha
sido previamente reportado en la literatura revisada por
nosotros; es de interés que en este caso en particular sus ma-
nifestaciones se iniciaron en la ciudad de Bogotd (Colom-
bia), que se encuentra a 2,600 m. sobre el nivel del mar,
factor conocido como desencadenante de HPP.® Nuestras
tres pacientes femeninas no habian usado pfldoras anti-
conceptivas, asociacién frecuentemente incriminada.

Las manifestaciones clinicas de la HPP varian desde el
paciente asintomdtico hasta el mds severamente incapacita-
do con una insuficiencia ventricular derecha. Es frecuente
encontrar debilidad, fatiga, disnea de esfuerzo, palpitacio-
nes, hemoptisis, ronquera, dolor toricico anginoso (que
puede ser secundario a isquemia del subendocardio ventri-

cular derecho y/o distension de la arteria pulmonar); este
dolor puede irradiarse al cuello aunque caracteristicamente
no a los brazos® Con frecuencia estos pacientes son catalo-
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gados como neurdticos por la hiperventilacién y dolores
tordcicos. Cuando se desarrolla la insuficiencia ventricular
derecha la muerte sobreviene en 2 a 8 afos; aunque algunos
pacientes han muerto sGbitamente sin haber desarrollado
insuficiencia cardfaca. El examen fisico muchas veces revela
un aumento de la onda A en el pulso venoso yugular, una
pulsacién visible a nivel del 2do. y 3er. espacio intercostal
izquierdo en Ifnea paraesternal, signo de Harzer positivo,
pulsaciones sistolicas sobre la arteria pulmonar principal, el
2do. ruido muy frecuentemente es palpable en el drea pul-
monar, el cual es intenso y ampliamente desdoblado a la
auscultacién; a veces se puede oir un click eyectivo en el
drea pulmonar y en algunos pacientes hay un soplo sist6li-
co de eyeccion en la misma drea y/o un soplo diastdlico de
Graham-Steel. A veces se puede escuchar un soplo sistélico
de regurgitacion tricuspidea y galope derecho.

El electrocardiograma usualmente sefala desviacion del
eje eléctrico hacia la derecha, hipertrofia ventricular dere-
cha y a veces ondas T invertidas en derivaciones derechas
precordiales. %

La radiografia de térax puede demostrar cardiomegalia
a expensas de la aurfcula derecha y del ventriculo derecho,
con una importante dilatacién de la arteria pulmonar princi-
pal y sus ramas, estas (ltimas terminan puntiagudamente y
la periferia pulmonar luce oliguémica frecuentemente.

Las pruebas de funcién pulmonar casi siempre son nor-
males, aunque se puede ver hipocapnia y bicarbonato sérico
bajo por efecto de la hiperventilacion. Aunque se ha
descrito un caso® en que el paciente tenfa un defecto venti-
latorio restrictivo severo, es de interés hacer notar que en el
paciente No. 1 de nuestra serie, se demostr6 un defecto ven-
tilatorio obstructivo aunque ligero, algo que no ha sido re-
portado en la literatura.

La evolucién de estos pacientes es rdpida hacia la insu-
ficiencia ventricular derecha, debiéndose de tratar con digi-
tdlicos y diuréticos. Los inhibidores de la enzima converti-
dora de la angiotensina han demostrado ser efectivos en la
reduccion de la postcarga ventricular derecha; ellos produ-
cen una reducciodn de la resistencia vascular pulmonar mejo-
rando el funcionamiento ventricular derecho,” pero su utili-
dad en la HPP estd todavia por dilucidarse, prometiendo ser
un tratamiento razonable. La administraciéon de agentes
vasodilatadores sistémicos puede producir vasodilatacion
pulmonar, produciendo mejoria clinica y hemodindmica,
pero esta respuesta hemodindmica no se produce en todos
los pacientes, siendo deseable confirmar la respuesta hemo-
dindmica a la droga antes de iniciar una terapia oral cronica;
los vasodilatadores orales mds usados son el isoproterenol
sublingual, fentolamina, diazoxide, hidralazina y nifedipi-
ne.!®

En conclusién, hemos presentado los primeros casos de
HPP confirmados en nuestro pais. Creemos que su diagnds-
tico ha sido correctamente fundamentado por medio de las
investigaciones efectuadas en cada uno de ellos. Queremos
enfatizar que a pesar de ser una enfermedad rara, nosotros



tuvimos la oportunidad de investigar a 4 pacientes en el afo
1981, lo cual ademds de ser preocupante, nos obliga a pen-
sar en esta enfermedad mds frecuentemente y a considerar
la existencia de algln factor desconocido, que quizés esté
jugando un papel importante en nuestro medio.
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