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La detección de hipertensión pulmonar (HP) en aquellos pacientes con shunt 
sistémico-pulmonar no es infrecuente. Cuando la hipertensión pulmonar está 
presente en los pacientes con cortocircuito, se hace obligado un estudio detallado 
de la situación del paciente para establecer si es subsidiario de cierre del defecto. 

La reparación de la cardiopatía es eficaz para suprimir el cortocircuito, y si las 
presiones pulmonares se normalizan tras la intervención, mejora el pronóstico y la 

calidad de vida. Sin embargo, si la HP persiste tras la reparación, la supervivencia 
disminuye drásticamente, convirtiéndose comparativamente en peor que la de los 
pacientes con HP por hiperaflujo en cardiopatía no reparada. Una aproximación 
global que incluya una valoración clínica, pruebas no invasivas y en algunos casos 
estudio hemodinámico con cálculo de flujos y resistencias, permite la clasificación 
en “operable” o no “operable” de la mayoría de los pacientes 

Desde el punto de vista clínico y no invasivo en la tabla 1 podemos ver las 
variables que sugieren indicación o no de cierre del defecto 

Tabla 1. Valoración clínica y no invasiva de posibilidad de cierre del defecto 

en los pacientes con shunt izquierda-derecha e HP adultos 

*En los pacientes con DAP la saturación de oxígeno debe medirse en MMII 

ÍNDICES HP reversible con mayor 

probabilidad 

HP con menor probabilidad 

de reversibilidad 

Edad y tipo de defecto 
Edad por debajo de la cual la regresión de la HP 
parece probable: 

 TGA/TA/AVSD: < 6–12 meses. 

 VSD: < 1-2 años 

 ASD 30-40 años 

 

Comorbilidades  Síndrome de Down 

Hernia diafragmática congénita 

Displasia broncopulmonar  

Malformación arteriovenosa  

Telangiectasia hereditaria hemorrágica 

Hipertiroidismo 

Artritis reumatoide 

Examen físico  Cianosis con el esfuerzo 
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Sat O2< 90% 

Acropaquias 

2R aumentado 

Ecocardiograma Shunt exclusivamente sistémico-pulmonar 

Qp:Qs estimado > 2 

 

Estudio genético  Mutaciones en BMPR 2 

 

Desde el punto de vista  hemodinámico  

 Si el índice de resistencias vasculares pulmonares (RVP) < 4 UW.m2  se 
considera que la HP es reversible e indica un pronóstico favorable post-cierre  
defecto.   

 Si el IRVP está entre 4 y 8 UW.m2  realizar valoración de reversibilidad de la 
HP.  

o Test agudo vasodilatador. Los fármacos más utilizados son el 
oxígeno y el óxido nítrico (NO). Se utiliza una mezcla compuesta por 
20 ppm de óxido nítrico más 100% de oxígeno durante 10 minutos. Se 
considera que los pacientes pueden ser candidatos a cierre del defecto 
si se produce una reducción ≥20% del IRVP y del cociente de 
resistencias pulmonares/sistémicas, con unos valores finales de IRVP 
< 6 UW.m2 y un cociente de resistencias < 0,3 

o Oclusión transitoria del defecto (DAP o CIA) con balón durante 15-
30 minutos en función de la respuesta de las RVP a la oclusión. Si la 
respuesta es positiva a los 15 minutos se puede dar por finalizado el 
test y si no lo es recomendamos mantener la oclusión hasta un máximo 
de 30 minutos. Tras la oclusión del defecto, se considera respuesta 
favorable la caída ≥ 25% de las presiones pulmonares o la reducción 
≥ 50% del cociente entre la presión diastólica pulmonar y la presión 
diastólica aórtica, sin datos de claudicación del VD (incrementos de la 
presión en AD y telediastólica de VD) ni disminución de la presión 
arterial sistémica o elevación de la presión capilar pulmonar. Estudios 
preliminares consideran esta técnica útil para evaluar la reversibilidad 
de la HP  aunque la evidencia actual es escasa.  
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Nosotros recomendamos realizar ambos procedimientos, primero el test 

vasodilatador agudo con NO y a continuación el test de oclusión con balón 
para explorar al máximo la posible reversibilidad  en pacientes con CIA/DAP 
e HP severa. 

 Si el IRVP es > 8 UW.m2 no se recomienda realizar valoración de 
reversibilidad de la HP ya que el cierre se considera contraindicado debido al 

riesgo de complicaciones severas y /o persistencia de HP. 

 

Consideraciones especiales: 

En aquellos casos “borderline” en los que la decisión de la sesión multidisciplinar 
abogue por el cierre del defecto se valorará la necesidad de cierre fenestrado del 
defecto. 

La estrategia de tratar y reparar será considerada sólo para casos específicos. Se 
realizará seguimiento estrecho estos pacientes por la Unidad de hipertensión 
pulmonar. 
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Indicadores de adhesion  

Realización de test vasodilatador y test de oclusion en cortocircuitos con RVP>4 UW. 
Se considera adhesion si se realizan ambos procedimientos.  

Indicador:  

Test vasodiatador y test de occlusion cuando RVP > 4 UW x 100/cortocircuitos con 
RVP > 4 UW  

Estandar: 100% 
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