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INTRODUCCIÓN
La sarcoidosis es una enfermedad inflamatoria granulomatosa sistémica de etio-
logía desconocida que involucra en la mayoría de los casos a los órganos in-
tratorácicos (pulmones, ganglios mediastínicos e hiliares). Afecta a personas de 
ambos sexos, de todas las razas y edades, aunque predomina en adultos jóvenes 
y de mediana edad. Su frecuencia varía a lo largo del mundo y se informa una 
incidencia de 5 a 40 casos/100.000 habitantes/año, siendo mayor en países es-
candinavos y en la población afroamericana1,2.

La presencia de hipertensión pulmonar asociada a sarcoidosis (HPAS) es una 
complicación significativa de los estadios avanzados de la enfermedad y está 
asociada a un incremento de la morbilidad y mortalidad3,4.

Entendiendo que hipertensión pulmonar (HP) se define como una presión 
media en la arteria pulmonar (PAPm) ≥ 25 mmHg, la última Actualización de 
la Clasificación Clínica de Hipertensión Pulmonar, Simposio Dana Point 2008, 
ubica la HPAS en el grupo V de dicha clasificación. Su patogenia es compleja e 
incluye una serie de mecanismos involucrados.

EPIDEMIOLOGÍA
La exacta prevalencia de la HPAS es desconocida. Estudios retrospectivos y pros-
pectivos comunicaron una prevalencia de entre el 5 y el 34%, y aún mucho 
mayor en los casos de enfermedad pulmonar avanzada4,5. 

Así es como en una serie de 53 pacientes con sarcoidosis y disnea persis-
tente, a pesar de una correcta terapia, se encontró en un 50% de ellos HP por 
cateterismo cardíaco derecho (CCD). En otra serie de pacientes, en lista de 
trasplante pulmonar, se identificó HP en el 73,8%, mientras que la HP severa 
(PAPm > 40 mmHg) se detectó en el 36%. No se encuentra diferencia entre las 
edades cuando se discrimina entre pacientes con sarcoidosis con y sin HP. Hay 
una leve predominancia de mujeres, pero no hay diferencias de razas entre un 
grupo y otro.
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estadio IV sugiere fuertemente el diag-
nóstico de HPAS6. 

La reducción de la distancia total re-
corrida en la prueba de la marcha de los 
6 min es probablemente multifactorial; 
más que con propósitos diagnósticos, 
su valor radica en evaluar la progresión 
de la enfermedad y la respuesta al trata-
miento. Los pacientes con HPAS reco-
rren menor distancia que los sin HP.

Imágenes
La mayoría de los casos de HPAS se ob-
serva en el contexto de evidencias de 
fibrosis pulmonar por sarcoidosis, aun-
que también han sido relatados casos 
sin esos hallazgos. Sin embargo, no hay 
elementos en las imágenes que predigan 
HPAS, por lo que no son herramientas 
útiles en el diagnóstico de esta HP.

Ecocardiograma
Representa el método de screening no 
invasivo para la detección de HP. No 
sólo es útil por ello, sino por la posibi-
lidad que brinda para identificar otras 
anormalidades cardíacas, como ser en-
fermedad cardíaca izquierda, presencia 
de cortocircuitos, derrame pericárdico, 
y para evaluar la condición anatómica 
y funcional de las cavidades derechas. 
Dado que hay evidencias de que la pre-
sión sistólica del ventrículo derecho esti-
mada por ecocardiograma Doppler tiene 
unos valores predictivos positivo y nega-
tivo inadecuados en presencia de enfer-
medad respiratoria avanzada, este méto-
do es de screening y no puede suplantar 
al CCD para el diagnóstico de HPAS. 

Cateterismo cardíaco derecho
Es el método diagnóstico de HPAS. 
Debe realizarse en todos los casos en 
que se sospeche ese diagnóstico o cuan-
do el ecocardiograma sea sugestivo de 
patología de corazón derecho5.

TRATAMIENTO
El tratamiento óptimo aún no se ha es-
tablecido y la eficacia de los tratamien-
tos actuales es controvertida debido a 
los datos limitados.
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PATOFISIOLOGÍA
En la sarcoidosis avanzada se ha descri-
to que el elemento más contribuyente al 
incremento de la presión pulmonar es 
la fibrosis pulmonar con destrucción de 
las arterias pulmonares. De todos mo-
dos, este mecanismo no parece justificar 
los casos en que no hay compromiso del 
parénquima pulmonar y se identifica HP. 
Los diferentes mecanismos propuestos, 
a través de los cuales se podría gene-
rar HP en este contexto, son: vasculitis 
granulomatosa; enfermedad pulmonar 
venooclusiva (EPVO); compresión ex-
trínseca de los vasos pulmonares por el 
agrandamiento de los ganglios mediastí-
nicos; vasoconstricción hipóxica; remo-
delación vascular, y factores cardíacos. 
El compromiso granulomatoso se ha 
hallado entre el 69 y el 100% de los ca-
sos. Los hallazgos incluyen inflamación, 
necrosis, destrucción de la capa media 
muscular de los vasos arteriales pulmo-
nares medianos y pequeños, provocan-
do proliferación endotelial y cambios 
en la lámina basal. Con respecto a la 
EPVO detectada en esta enfermedad, se 
caracteriza por fibrosis oclusiva intimal, 
recanalización y hemosiderosis crónica; 
los hallazgos tomográficos de imágenes 
en vidrio esmerilado y líneas septales 
son más frecuentes en los pacientes con 
HPAS que en quienes no presentan HP. 
La compresión extrínseca de las arte-
rias pulmonares por adenomegalias se 
ha observado hasta en un 21% de los 
casos con HPAS con fibrosis pulmonar. 
Se observa en un contexto de compro-
miso bilateral mediastinal adenopático. 
Se debe considerar también que dicha 
compresión puede atribuirse a fibrosis 
mediastinal, fenómeno bien descrito en 
sarcoidosis. Si bien un centellograma 
pulmonar ventilación-perfusión puede 
ser sugestivo de embolia pulmonar, no 
se observa oclusión vascular pulmonar 
al realizar angiografía. El incremento de 
la respuesta vasoconstrictora puede ex-
plicarse por mecanismos moleculares, 
que incluyen elevación de los valores de 
endotelina 1 (ET-1) y disminución de la 
producción de óxido nítrico (NO). Es-

tos hechos tienen implicancia terapéuti-
ca. En definitiva, múltiples mecanismos 
concurren en el desarrollo de la HPAS.

CLÍNICA
Se debe sospechar la presencia de HP 
cuando el paciente refiere disnea des-
proporcionada para el grado de com-
promiso del parénquima pulmonar. 
Otros síntomas incluyen palpitaciones, 
síncope, angor y edema en miembros 
inferiores, cuando está presente fallo 
ventricular derecho. Es frecuente la 
presencia de hipoxemia y su capacidad 
funcional para el ejercicio está dismi-
nuida, valorada por la prueba de mar-
cha de los 6 min, en grado mayor que 
quienes no padecen HP.

DIAGNÓSTICO
Una vez que se sospecha clínicamente, 
se activa toda una estrategia de estu-
dio que incluye desde la historia clí-
nica y la semiología, pasando por el 
electrocardiograma, el ecocardiograma 
(detección), exámenes de laboratorio 
analíticos (con la adición de serología 
para virus de la inmunodeficiencia hu-
mana y colagenopatías), centellograma 
pulmonar ventilación-perfusión, hasta 
el CCD para la confirmación del diag-
nóstico.

Pruebas de función pulmonar
Los pacientes con HPAS poseen una 
disminución de la capacidad vital for-
zada, del volumen espiratorio forzado 
en el primer segundo (FEV1) y de la 
capacidad de difusión de monóxido de 
carbono (DLCO) fuera de proporción 
con respecto a la reducción de la ca-
pacidad pulmonar total, y sus valores 
son inferiores cuando se los compara 
con pacientes con sarcoidosis sin HP. 
Como en la esclerodermia, los pacien-
tes con HPAS poseen una tendencia a 
una disminución desproporcionada de 
la DLCO para el mismo grado de res-
tricción. Se ha sugerido que una reduc-
ción de la DLCO < 50% en ausencia de 
compromiso pulmonar o una reducción 
< 30% con una radiografía de tórax en 
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Corticosteroides
Su eficacia es poco clara. Su uso en casos 
en que la HPAS se asocia a compromiso 
parenquimatoso ha mostrado una regre-
sión aproximada del 90% en el compro-
miso parenquimatoso de pacientes esta-
dios II y III, mientras que hubo marcada 
reducción de la PAPm en el 50% de los 
pacientes. Esta falta de respuesta uniforme 
a los corticoides en los distintos compo-
nentes de la enfermedad podría atribuirse 
a cicatrización fibrótica de los granulomas 
vasculares, perpetuando el estrechamien-
to de la luz vascular pulmonar7.

Otro estudio mostró que ninguno de 
los pacientes con HPAS respondió al 
tratamiento con esteroides sistémicos8, 
de tal modo que la efectividad de los 
corticosteroides para el tratamiento de 
la HPAS es una asignatura pendiente, 
presumiéndose que tal vez sean útiles 
en los estadios precoces de la enferme-
dad vascular pulmonar.

Terapias específicas de la 
hipertensión arterial pulmonar
Cabe mencionar que esta población de 
pacientes con HPAS no ha formado par-
te de las poblaciones estudiadas en los 
ensayos clínicos que, en definitiva, han 
permitido la aprobación del uso de los 
nuevos fármacos en HAP, de tal modo 
que la información proviene de estu-
dios abiertos o indicación off label.

Prostaciclinas
– Epoprostenol intravenoso. Indicado 
en una pequeña población de pacientes 
con HPAS clase funcional III/IV de la 
clasificación de la Organización Mun-
dial de la Salud, mejoró en 1 o 2 clases 
funcionales su condición basal.

– Iloprost inhalado. Ha demostrado, 
en un estudio abierto, mejorar la resis-
tencia vascular pulmonar, la distancia a 

la prueba de la marcha de los 6 min y la 
calidad de vida evaluada por un test9.

Inhibidores de fosfodiesterasa 5
Sólo un estudio abierto en pacientes 
con enfermedad pulmonar avanzada y 
HPAS mostró mejoría de los parámetros 
del circuito vascular pulmonar10.

Antagonistas de receptores de ET-1
Los escasos datos publicados con bo-
sentán muestran alguna mejoría en pe-
queños grupos de pacientes11.
En definitiva, agrupando los datos de 
estos nuevos fármacos aplicados a los 
casos de HPAS, se sugiere un potencial 
beneficio en pacientes seleccionados.

PRONÓSTICO
Considerando que la sarcoidosis tiene 
un pronóstico relativamente favorable 
con baja mortalidad (1-6%) y una re-
misión clínica espontánea en dos ter-
cios de los casos, la aparición de HP 
empeora el pronóstico. Así es como se 
ha detectado que una presión de aurí-
cula derecha ≥ 15 mmHg es el único 
factor pronóstico de mortalidad en una 
población de pacientes en lista de espe-
ra de trasplante pulmonar. Más aún, se 
demostró que la HPAS progresa con el 
tiempo en lista de espera12.

En definitiva, la HPAS es una enfer-
medad progresiva con mortalidad au-
mentada, lo que intensifica la necesidad 
de reconocerla precozmente, hacer un 
seguimiento estrecho y referirla oportu-
namente a un centro de trasplante.
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INTRODUCCIÓN
Como resultado de los avances tan-
to médicos como quirúrgicos, en las 
últimas 3-4 décadas se ha producido 
un aumento de la supervivencia de los 
pacientes con cardiopatías congénitas 
(CC). Sin embargo, un número consi-
derable de pacientes con cortocircuito 
sistemicopulmonar desarrollará hiper-
tensión arterial pulmonar (HAP) a lo 
largo de la vida si dicho cortocircuito 
no se corrige o se corrige demasiado 
tarde. 

El síndrome de Eisenmenger (SE) es 
la manifestación más severa de la HAP 
asociada a CC y se caracteriza por la 
presencia de un cortocircuito inver-
tido o bidireccional. Estos pacientes 
presentan una supervivencia menor 
que el resto de los pacientes con CC; 
sin embargo, ésta es mayor que en el 
resto de los pacientes con HAP de otra 
etiología. 

A pesar del avance en el conocimien-
to de la enfermedad vascular pulmonar, 
así como del desarrollo de tratamientos 
específicos, la hipertensión pulmonar 
(HP) es un factor determinante en la 
morbimortalidad de los pacientes con 
CC. En los últimos años se han desa-
rrollado tratamientos específicos para la 
HAP, los cuales mejoran la morbilidad 
y, posiblemente, la mortalidad de estos 
pacientes. 

EPIDEMIOLOGÍA
La prevalencia exacta de la HAP asocia-
da a CC es desconocida, estimándose 

entre 1,6 a 12,5 casos por millón de 
habitantes en edad adulta. En la Euro-
pean Heart Survey, que incluyó 1.897 
pacientes con cortocircuitos sistemico-
pulmonares pre y postricuspídeos, el 
28% de los pacientes desarrolló HP, de 
los cuales el 43% tenía SE (12% del to-
tal)1. Sin embargo, en el registro holan-
dés, que incluyó 1.824 pacientes con 
cortocircuito sistemicopulmonar, sólo 
el 6,1% de los pacientes desarrolló HP, 
y de estos el 58% tenía SE2. La preva-
lencia de SE entre pacientes adultos con 
CC en seguimiento en centros terciarios 
de Norteamérica y Europa se ha estima-
do en aproximadamente el 4%3. 

CLASIFICACIÓN
La HAP asociada a CC se engloba den-
tro del grupo 1 de la clasificación de 
Danna-Point, junto con la HAP idiopá-
tica, la hereditaria o la asociada a en-
fermedades del tejido conectivo, entre 
otras. A su vez, en la HAP asociada a 
CC existe una subclasificación anató-
mica y fisiopatológica (tabla 1) y una 
clasificación clínica. 

Desde el punto de vista clínico, la 
HAP asociada a CC se puede clasificar 
en 4 grupos bien diferenciados. 

– Primer grupo. Formado por los pa-
cientes con SE, que es el estadio final de 
la HAP asociada a CC. Estos pacientes 
se beneficiarán del tratamiento con fár-
macos vasodilatadores pulmonares. 

– Segundo grupo. Incluye a los pa-
cientes con cortocircuitos sistemicopul-

monares (izquierda-derecha), los cuales 
presentan una elevación leve-moderada 
de la resistencia vascular pulmonar 
(RVP). En estos pacientes la reparación 
de la cardiopatía mejora significativa-
mente el pronóstico, siempre que se 
normalice la RVP. Si la HAP persiste tras 
el cierre del defecto, la supervivencia 
disminuye significativamente. Por ello 
es crucial realizar una valoración hemo-
dinámica exhaustiva previa a la cirugía. 
En general se considera que está indi-
cado cerrar un cortocircuito cuando la 
RVP indexada (IRVP) es < 6 UW/m2 
en presencia de un Qp/Qs > 1,5 (sobre 
todo aplicable a defectos pretricuspí-
deos). Si la RVP es más elevada requiere 
un estudio más minucioso de la reversi-
bilidad de la HP.

– Tercer grupo. Engloba a los pacien-
tes con un cortocircuito cardíaco pe-
queño, con escasa repercusión hemodi-
námica. Desde el punto de vista clínico 
no difiere del de la HP idiopática y el 
papel del cortocircuito en el desarrollo 
de la HP no está bien establecido.

– Cuarto y último grupo. Formado 
por los pacientes con una HAP posto-
peratoria, bien persistente (inmediata-
mente después de la cirugía) o recu-
rrente (inicialmente la HP se normaliza 
pero recurre meses o años después de la 
cirugía). El pronóstico de estos pacien-
tes es peor que el resto de los pacientes 
con HAP asociada a CC. 

Aunque la clasificación anatómi-
ca permite describir mejor el tipo de 
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comunicación, la clasificación clínica 
permite reunir a los pacientes en dis-
tintos grupos que requieren estrategias 
terapéuticas diferentes y presentan un 
pronóstico distinto. 

TRATAMIENTO
Hasta no hace muchos años, el trata-
miento de la HP se limitaba a medidas 

de soporte. Sin embargo, en los últimos 
10 años se ha producido un avance sig-
nificativo en el conocimiento de la fisio-
patología de la HAP, lo que ha llevado al 
desarrollo de tratamientos específicos. 
Aunque dichos tratamientos no son cu-
rativos, se ha demostrado que mejoran 
la capacidad funcional así como la cali-
dad de vida de estos pacientes. 
El tratamiento de la HAP asociada a CC 
con cortocircuito pequeño y la HAP 
persistente tras corrección quirúrgica 
sin cortocircuito residual, no difiere del 
tratamiento de la HAP idiopática. Por 
tanto, nos centraremos en el tratamien-
to del SE.
 
Medidas generales
En los pacientes con SE es importante 
evitar la deshidratación, identificar y 
tratar el déficit de hierro y/o los síntomas 
de hiperviscosidad, las alteraciones del 
ritmo, las infecciones o los síntomas de 
insuficiencia cardíaca. Históricamente, 
el tratamiento de estos pacientes se ha 
basado en el uso de diuréticos, digital, 
antiarrítmicos y en casos seleccionados 
anticoagulantes orales. Sin embargo, la 
evidencia que hay para el uso de éstos 
es escasa o nula. 

Los diuréticos deben usarse con cau-
tela en pacientes con SE, ya que éstos 
son muy dependientes de precarga. 
Además es muy importante evitar la 
deshidratación y el consiguiente au-
mento de la hiperviscosidad, la cual 
puede conducir a la aparición de even-
tos tromboembólicos. 

Es común en estos pacientes la pre-
sencia de una eritrocitosis secundaria 
con cifras elevadas de hemoglobina, 
que son necesarias para un aporte tisu-
lar de oxígeno adecuado. La realización 
de sangrías está contraindicada a menos 
que haya síntomas de hiperviscosidad y 
nunca antes de descartar la presencia de 
anemia por déficit de hierro, que pro-
duce la misma sintomatología. La pre-
sencia de una ferritina sérica < 15 µg/l 
y/o saturación de transferrina < 15% es 
indicación para iniciar tratamiento con 
hierro oral, independientemente de las 

cifras de hemoglobina, lo que, además 
de mejorar la sintomatología, también 
mejora la capacidad funcional de estos 
pacientes4. Por otro lado, la realización 
de sangrías puede producir anemia mi-
crocítica, incrementando el riesgo de 
accidentes cerebrovasculares.

El uso de anticoagulantes orales en 
pacientes con SE es controvertido. Es-
tos pacientes tienen un mayor riesgo de 
hemorragias espontáneas; sin embargo, 
también tienen una mayor incidencia 
de trombosis, sobre todo de la arteria 
pulmonar. Por ello se recomienda la an-
ticoagulación en pacientes con trombo-
sis de la arteria pulmonar o en los que 
tengan otra causa que la indique.

Los pacientes con SE presentan un 
deterioro significativo de su capacidad 
funcional, siendo ésta un predictor de 
mortalidad y/u hospitalización inde-
pendientemente del defecto subyacen-
te5. El ejercicio extenuante, así como 
los deportes de competición están con-
traindicados. 

El riesgo de infección está aumenta-
do en estos pacientes, estando indicada 
la profilaxis de endocarditis infecciosa, 
la vacunación de la gripe estacional y 
del neumococo. 

La cirugía no cardíaca conlleva alto 
riesgo de eventos perioperatorios, por 
lo que debe evitarse siempre que sea 
posible. Por otro lado, como en otras 
formas de HP, el embarazo está contra-
indicado, ya que se asocia a un riesgo 
elevado de muerte.

Tratamiento específico
En los grandes ensayos clínicos en HAP 
se incluyó sobre todo a pacientes con 
HAP idiopática y, en menor medida, 
pacientes con CC. Los objetivos del 
tratamiento específico se dirigen a las 
vías moleculares alteradas en esta enfer-
medad, como son la del óxido nítrico 
(inhibidores de la PDE-5, óxido nítri-
co), la de la endotelina (antagonistas de 
los receptores de la endotelina [ET]) y 
la de la prostaciclina (epoprostenol y 
análogos). Hasta el momento, sólo hay 
un estudio aleatorizado realizado con 

1. Tipo
1.1. Cortocircuitos pretricuspídeos simples

1.1.1. CIA
a. Ostium secundum
b. Seno venoso
c. Ostium primum

1.1.2. �Drenaje venoso pulmonar anómalo, parcial 
o total

1.2. Cortocircuitos postricuspídeos simples
1.2.1. CIV
1.2.2. Ductus arterioso persistente

1.3. Cortocircuitos combinados
1.4. Cardiopatías congénitas complejas

1.4.1. Canal auriculoventricular
1.4.2. Tronco arterioso
1.4.3. �Fisiología de ventrículo único sin 

obstrucción del flujo pulmonar
1.4.4. �Trasposición de grandes vasos sin CIV (sin 

estenosis pulmonar) y/o ductus arterioso 
persistente

1.4.5. Otros

2. Tamaño (especificar cada defecto si hay más de uno)
2.1. Hemodinámico (especificar Qp/Qs)

2.1.1. �Restrictivo (gradiente de presión elevado a 
través del defecto)

2.1.2. No restrictivo
2.2. Anatómico

2.2.1. Pequeño (CIA ≤ 2 cm, CIV ≤ 1 cm)
2.2.2. Grande (CIA > 2 cm, CIV > 1 cm)

3. Dirección del cortocircuito
3.1. Predominantemente sistemicopulmonar
3.2. Predominantemente pulmonar-sistémico
3.3. Bidireccional

4. Anomalías cardíacas o extracardíacas asociadas

5. Cirugía previa
5.1. No operado
5.2. �Paliativa (especificar la(s) operación(es) y la edad 

a la que se realizó)
5.2. �Reparado (especificar la(s) operación(es) y la edad 

a la que se realizó)

CIA: comunicación auricular; CIV: comunicación 
interventricular.

TABLA 1. Clasificación anatómica y 
fisiopatológica de los cortocircuitos 
sistemicopulmonares asociados con 
hipertensión pulmonar
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bosentán en este grupo de pacientes. El 
nivel de evidencia para el uso del resto 
de fármacos disponibles se basa en la 
opinión de expertos. 

En el BREATHE-5, único estudio 
multicéntrico, aleatorizado, doble cie-
go, placebo-control realizado hasta el 
momento en pacientes con SE, el tra-
tamiento con bosentán, un antagonista 
dual de los receptores de endotelina, 
demostró una mejoría significativa de 
la capacidad funcional, así como una 
reducción de la RVP, sin repercusión 
en la saturación sistémica6. Además, 
estudios abiertos no aleatorizados han 
demostrado el mantenimiento de dicho 
efecto a medio plazo. Por tanto, a pesar 
de que está por demostrar que el efecto 
beneficioso de bosentán se mantenga 
a largo plazo, así como que esté indi-
cado tratar pacientes con SE en CFII, 
bosentán es el fármaco de elección en el 
tratamiento de pacientes con SE sinto-
máticos. Ambrisentán, un antagonista 
selectivo de los receptores tipo A de la 
endotelina, ha demostrado aumentar la 
capacidad de ejercicio en pacientes con 
HAP idiopática, asociada a colagenosis 
o anorexígenos; sin embargo, su bene-
ficio no está demostrado en pacientes 
con HAP asociada a CC. 

Sildenafilo y taldalafilo son fármacos 
inhibidores de la fosfodiesterasa tipo-5, 
que incrementan los  alores de GMPc 
y consecuentemente de NO, el cual 
producirá una vasodilatación selecti-
va del lecho vascular pulmonar. Estos 
fármacos mejoran significativamente la 
capacidad de ejercicio en pacientes con 
HAP idiopática; sin embargo, la evi-
dencia que hay en pacientes con HAP 
asociada a CC se limita a pequeños es-
tudios abiertos, alguno de ellos aleato-
rizados, así como un gran número de 
case-report. 

El epoprostenol intravenoso ha de-
mostrado una mejoría de la capacidad 
funcional, de la saturación de oxígeno 
y de los parámetros hemodinámicos en 
pacientes con HAP asociada a CC. Sin 
embargo, su uso está limitado por las 
complicaciones derivadas del sistema 

de administración del fármaco, como la 
infección del catéter o la embolia para-
dójica en pacientes con SE. Por ello, su 
uso debe limitarse a centros con amplia 
experiencia en este tipo de pacientes. 

El treprostinil administrado por vía 
subcutánea ha demostrado mejorar la 
capacidad funcional, así como los pa-
rámetros hemodinámicos, en un estu-
dio multicéntrico, aleatorizado, doble 
ciego, placebo-control que incluyó 470 
pacientes con HAP (47% con HAP aso-
ciada a CC)7.

El iloprost inhalado puede ser una al-
ternativa a las prostaciclinas intraveno-
sas o subcutáneas, pero la experiencia 
que hay en HAP asociada a CC es muy 
limitada. 

Aunque la evidencia para la utiliza-
ción de tratamiento combinado en la 
HAP asociada a CC es escasa, ésta pue-
de jugar un papel importante en este 
grupo de pacientes. 

PRONÓSTICO
En general, los pacientes con SE pre-
sentan una esperanza de vida reducida 
(fig. 1), si bien ésta es mayor que la de 
los pacientes con HAP idiopática. La 
supervivencia de estos pacientes es del 

75, 70 y 55% a los 30, 40 y 55 años, 
respectivamente8. 

Se desconoce por qué los pacientes 
con SE tienen una mejor supervivencia 
que los pacientes con HAP idiopática 
ante la presencia de un patrón hemodi-
námico similar. Se ha postulado que el 
mayor determinante, tanto de los sínto-
mas como de la mortalidad de los pa-
cientes con HAP, es la integridad de la 
función del ventrículo derecho más que 
la severidad de la RVP. En el caso de los 
pacientes con SE el ventrículo derecho 
está acostumbrado a trabajar con pre-
siones elevadas y rara vez es disfuncio-
nante, especulándose que esto podría 
explicar su mayor supervivencia. 

Por el contrario, la supervivencia de 
los pacientes con HAP asociada a CC 
con cortocircuito pequeño no difiere de 
la de los pacientes con HAP idiopática, 
mientras que los pacientes con HAP 
persistente tras corrección quirúrgica sí 
tienen un peor pronóstico.

Factores como la clase funcional, la 
edad, la presencia de lesiones cardíacas 
complejas, la disfunción ventricular de-
recha, la historia de síncope, hemopti-
sis o arritmias, los valores elevados de 
ácido úrico, el aumento de la presión 

Figura 1. Supervivencia de pacientes con fisiología Eisenmenger comparada con una pobla-
ción sana emparejada por edad y sexo. La supervivencia se reduce ~ 20 años en pacientes con 
lesiones simples y ~ 40 años en pacientes con lesiones complejas. Reproducido con permiso de 
Diller et al9.
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de aurícula derecha y el síndrome de 
Down se han asociado con un peor 
pronóstico en pacientes con SE en dis-
tintos estudios, aunque los resultados 
han sido inconsistentes para algunos de 
estos marcadores.

CONCLUSIÓN
La HAP es un problema frecuente en 
los pacientes con cardiopatías congéni-
tas, lo cual aumenta significativamente 
su morbimortalidad. Por ello, los pa-
cientes con HP asociada a cardiopatías 
congénitas deben derivarse a centros 
especializados, donde se realizará un 
estudio exhaustivo que permita iden-
tificar a aquellos que se beneficien del 
cierre del defecto, así como del trata-
miento médico.
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Hipertensión pulmonar y disfunción 
ventricular derecha en el 
postoperatorio de cirugía cardíaca 
M.A. Corres Peiretti, J.L. Pérez Vela y E. Renes Carreño

Servicio de Medicina Intensiva. UCP. Hospital 12 de Octubre. Madrid. España. 

INTRODUCCIÓN
La hipertensión pulmonar (HTP) es un 
reconocido factor de riesgo indepen-
diente para el aumento de la mortalidad 
y morbilidad en pacientes sometidos a 
cirugía cardíaca1. La HTP preexistente 
puede exacerbarse por la generada des-
pués del propio bypass cardiopulmonar 
(BCP) y conducir a la disfunción del 
ventrículo derecho (DVD), circuns-
tancia esencialmente responsable del 
incremento de la mortalidad en estos 
pacientes.

Magnitud del problema
No se conoce con certeza la incidencia 
de la DVD (aislada o asociada a fracaso 
ventricular izquierdo) en el postopera-
torio de la cirugía cardíaca. Se estima 
que la DVD aguda y refractaria poscar-
diotomía ocurre sólo entre el 0,04 y el 
0,1% de los postoperados, pero esta 
incidencia aumenta al 2-3% en los pa-
cientes sometidos a trasplante cardíaco 
y hasta el 20-30% de los que se les im-
planta un dispositivo de asistencia ven-
tricular izquierda (DAVI). 

La mortalidad hospitalaria puede 
alcanzar hasta el 70-75% de estos pa-
cientes2, lo que contrasta con el hecho 
de que las variables de función del 
ventrículo derecho (VD) no están to-
davía bien contempladas en las escalas 
de riesgo ampliamente utilizadas para 
mortalidad poscirugía cardíaca, como 
el EuroSCORE y el Parsonnet Score3,4. 
Esta ausencia se puede explicar, en par-
te, por la mayor dificultad para la eva-

luación de la función del VD, debido a 
su compleja morfología y a su especial 
disposición espacial. Es probable que 
esto pueda subsanarse con los relati-
vamente nuevos parámetros ecocardio-
gráficos de función del VD, que demos-
traron valor pronóstico en pacientes 
con HTP y afectación del VD5. 

El síndrome de bajo gasto (SBG) pos-
cirugía cardíaca se asocia con una ele-
vada morbimortalidad. La contribución 
del VD a este síndrome, por las razones 
antes comentadas, es poco conocida. En 
un trabajo prospectivo, Dávila-Román6, 
de la universidad de St. Louis, evaluó 
mediante ecocardiografía transesofágica 
(ETE) la contribución de ambos ventrí-
culos y encontró que la DVD sistólica 
estaba presente en el 48% de los pacien-
tes, bien aislada o asociada a disfunción 
del ventrículo izquierdo (VI). 

Es importante destacar que grados 
menores de DVD ocurren con mayor 
frecuencia y tienen un impacto rele-
vante sobre la morbilidad y la estancia 
hospitalaria.

Por otra parte, el conocimiento de la 
DVD postoperatoria ha mejorado nota-
blemente durante los últimos años, po-
sibilitando el desarrollo de estrategias 
para la prevención y manejo de estos 
pacientes.

ETIOLOGÍA 
Aunque la HTP y la DVD pueden ocu-
rrir en cualquier tipo de cirugía cardía-
ca, los contextos clínicos más vulne-
rables son aquellos en los que ya hay 

HTP prequirúrgica, como la cirugía 
valvular mitral, el trasplante cardíaco, 
la tromboendarterectomía pulmonar 
(en pacientes con HTP tromboembólica 
crónica), en la corrección de la cardio-
patías congénitas y durante o después 
del implante de un DAVI.

MECANISMOS 
FISIOPATOLÓGICOS
Según los contextos clínicos predomi-
nan uno o más de los siguientes meca-
nismos.

Papel de la hipertensión 
pulmonar aguda post-bypass 
cardiopulmonar
La vasoconstricción pulmonar y el incre-
mento de las resistencias vasculares pul-
monares (RVP) que ocurren al final de 
la cirugía cardíaca son el resultado tanto 
de procesos inflamatorios y daño endo-
telial, como del síndrome de isquemia/
reperfusión debido al inadecuado flujo 
global y a través de las arterias bronquia-
les durante el BCP. Fisiopatológicamen-
te, estos procesos están mediados por la 
reducción del óxido nítrico (NO) y de 
la prostaciclina y el aumento del trom-
boxano A2 y de la endotelina7. 

Otros factores que se asocian a HTP 
durante o inmediatamente después del 
BCP son la administración de heparina, 
protamina, fenómenos embólicos pul-
monares e isquemia del VD. 

Un escenario menos frecuente es la 
crisis hipertensiva pulmonar inmedia-
tamente después de la desconexión del 
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BCP, que se caracteriza por vasocons-
tricción pulmonar masiva, dilatación 
del VD, descenso de la presión en aurí-
cula izquierda e hipotensión arterial5. 

Papel de la hipertensión 
pulmonar preexistente
La HTP aguda y la DVD precipitadas 
por la isquemia y depresión miocárdi-
ca post-BCP son habitualmente leves, 
transitorias y no ocasionan fracaso cir-
culatorio, excepto en pacientes que tie-
nen HTP preexistente. 

Así, por ejemplo, en el trasplante 
cardíaco, tanto la HTP previa como la 
isquemia del corazón donante pueden 
conducir a una DVD aguda, severa y 
frecuentemente aislada, lo que se asocia 
con una mortalidad temprana hasta del 
20% en algunos informes8,9. 

Del mismo modo, la cirugía valvular 
mitral o polivalvular en pacientes con 
HTP tiene un riesgo elevado de desa-
rrollar DVD de grado variable y habi-
tualmente asociada a fracaso VI10. 

En la tromboendarterectomía pul-
monar, la causa más común de DVD 
severa postoperatoria es la persistencia 
de la HTP, lo que ocurre en aproxima-
damente el 10% de los pacientes y aso-
cia una elevada mortalidad periopera-
toria. Esto se debe a que la enfermedad 
tromboembólica es más distal y, por lo 
tanto, quirúrgicamente inaccesible o 
más frecuentemente por arteriopatía de 
pequeño vaso11.

La insuficiencia tricuspídea, frecuen-
temente presente en estas patologías 
que cursan con HTP, puede exacerbar-
se como consecuencia de la dilatación 
posquirúrgica del VD, agravando la 
situación hemodinámica. Asimismo, la 
DVD severa puede conducir a hipoxe-
mia grave por la presencia de shunt 
derecha-izquierda a través del foramen 
oval permeable12. 

Papel de la interdependencia 
ventricular
La contribución del septo interventri-
cular a la función ventricular derecha 
está ampliamente demostrada, tanto en 

modelos animales como humanos; se 
estima que la mitad de la función global 
del VD depende de la pared libre y la 
otra mitad del septo interventricular13.

Después de la inserción de un DAVI 
se produce un desplazamiento del sep-
to debido a la descarga aguda del VI, lo 
que altera la contractilidad y geometría 
del VD. El desplazamiento septal de-
termina una menor contribución a la 
contracción del VD y puede ocasionar 
disfunción aguda de éste, circunstancia 
especialmente importante en presen-
cia de disfunción basal del VD. Estos 
pacientes pueden incluso requerir un 
dispositivo de asistencia ventricular de-
recha (DAVD) para solventar el fracaso 
circulatorio14.

Por otro lado, la interdependencia 
ventricular afecta también la función 

del VI, puesto que la dilatación del VD 
produce un desplazamiento septal ha-
cia la izquierda, lo que disminuye tanto 
la distensibilidad como la contractili-
dad del VI, contribuyendo al descenso 
del gasto cardíaco12 (fig. 1).

PREVENCIÓN Y DIAGNÓSTICO 
DE LA DISFUNCIÓN 
VENTRICULAR DERECHA
La prevención de la DVD debe empezar 
con la identificación de los pacientes de 
alto riesgo y de una adecuada valora-
ción prequirúrgica, intraoperatoria y 
postoperatoria del VD. 

La morbimortalidad asociada a la 
HTP depende más de la adaptación del 
VD a la enfermedad vascular pulmonar 
que de una cifra absoluta de presión 
arterial pulmonar (PAP), parámetro 

Figura 1. Fisiopatología de la disfunción ventricular derecha. BCP: bypass cardiopulmonar; 
DAVI: dispositivo de asistencia ventricular izquierda; DVD: disfunción del ventrículo derecho; 
HTP: hipertensión pulmonar; VD: ventrículo derecho; VI: ventrículo izquierdo.
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actualmente utilizado en las escalas de 
riesgo quirúrgico15.

A pesar de la importancia del VD en 
cirugía cardíaca, la evidencia de su exis-
tencia, prevención y manejo se sustenta 
en estudios retrospectivos o pequeños 
estudios prospectivos, en contraste con 
la sólida evidencia que soporta la im-
portancia de la función del VI.

Las estrategias que pueden minimi-
zar el riesgo de disfunción ventricular 
derecha severa postoperatoria son: se-
leccionar el momento adecuado para la 
cirugía, en las valvulopatías, por ejem-
plo, antes del desarrollo de HTP; opti-
mizar la protección miocárdica; utilizar 
vasodilatadores selectivos en el período 
perioperatorio; limitar las transfusiones 
de hemoderivados; evitar hipotensiones 
severas; realizar un ajuste cuidadoso de 
la precarga y de la ventilación mecáni-
ca, evitando la presencia de hipoxemia 
e hipercapnia7,12. 

En cuanto al diagnóstico, la ecocar-
diografía y el cateterismo cardíaco de-
recho son los pilares de la valoración 
prequirúrgica, intraoperatoria y posto-
peratoria.

Ambas técnicas proporcionan una 
información útil y complementaria 
para la toma de decisiones y evaluación 
del manejo terapéutico en los pacientes 
hemodinámicamente inestables, tanto 
durante la cirugía como en el postope-
ratorio. 

La ETE es la técnica de imagen más 
comúnmente empleada para evaluar la 
estructura y función del VD, por su dis-
ponibilidad, su carácter poco invasivo y 
su reproducibilidad.

Debido a las dificultades de la eco-
cardiografía para obtener una medida 
precisa de la fracción de eyección del 
VD, durante los últimos años se han 
desarrollado índices de contractilidad 
que demostraron tener una buena co-
rrelación con la FE. Los más utilizados 
para el diagnóstico de DVD periope-
ratoria son: a) TAPSE (tricuspid an-
nulus plane systolic excursión), que 
refleja el acortamiento longitudinal 
del VD (desplazamiento del anillo tri-

cuspídeo hacia el ápex); b) índice de 
Tei o índice de performance miocárdi-
co global, que representa la ratio entre 
la suma de los tiempos de contracción 
y relajación isovolumétrica y el tiem-
po de eyección; c) determinación me-
diante Doppler tisular de la velocidad 
máxima del anillo tricuspídeo du-
rante la sístole; d) valoración de la 
presencia de dilatación del VD, y e) 
fracción de acortamiento, a pesar de 
las limitaciones de esta última como 
parámetro equivalente de la fracción 
de eyección16.

No hay consenso general respecto a 
los criterios ecocardiográficos de DVD 
en el perioperatorio de cirugía cardía-
ca. Los más utilizados, aunque todavía 
no bien evaluados en este contexto, 
son: fracción de acortamiento < 25% 
o una reducción del 20% respecto a la 
valoración pre-BCP, TAPSE ≤ 16 mm, 
dilatación del VD mediante valoración 
cualitativa subjetiva (> 2/3 del VI en su 
diámetro transversal), velocidad sistóli-
ca del Doppler tisular del anillo tricus-
pídeo < 10 cm/s5.

El cateterismo cardíaco derecho es 
esencial para el manejo intra y posto-
peratorio de estos pacientes. Se debe 
insertar siempre un catéter de arteria 
pulmonar, lo que permite una valora-
ción continua de la situación hemodi-
námica y el ajuste adecuado del trata-
miento con inotrópicos, vasopresores y 
vasodilatadores7. 

Hemodinámicamente17, la DVD se 
reconoce por la presencia de: presión de 
aurícula derecha (PAD) ≥ 10-15 mmHg 
o una relación de la PAD/presión capi-
lar pulmonar Wedge ≥ 0,8 (disfunción 
aislada del VD), con índice cardíaco ≤ 
2,2 l/m/m2. La obstrucción significativa 
del tracto de salida del VD (TSVD), fija 
o dinámica, debe sospecharse cuando 
hay una gradiente > 25 mmHg entre la 
presión del VD y la arteria pulmonar. 
La obstrucción dinámica al TSVD ha 
sido descrita recientemente como una 
posible causa de inestabilidad hemodi-
námica en el perioperatorio de cirugía 
cardíaca18. 

TRATAMIENTO DE LA 
HIPERTENSIÓN PULMONAR 
Y LA DISFUNCIÓN DEL 
VENTRÍCULO DERECHO 
El lema para la prevención y tratamien-
to de la HTP y la DVD perioperatoria 
es “sospechar y actuar precozmente”; la 
vieja filosofía de “esperar y ver” se debe 
abandonar. Esto significa que la HTP 
debería ser tratada incluso en ausencia 
de datos DVD, para disminuir la proba-
bilidad de fracaso hemodinámico7.

Los principales objetivos terapéuticos 
en el manejo de la DVD son el manteni-
miento de la presión arterial sistémica y 
evitar o minimizar la dilatación del VD, 
basados en 3 premisas fundamentales:

– Optimización de la precarga dere-
cha. Si la PAD es baja (PVC < 15 mmHg) 
está indicada la perfusión de volumen y 
si la PAD está elevada debe considerarse 
la administración de diuréticos y nitro-
glicerina.

– Mejorar la contractilidad del VD. 
Mediante la administración de inotró-
picos como dobutamina, adrenalina, 
milrinona o levosimendán. La elección 
de un inotrópico u otro se realizará ba-
sándose en la situación hemodinámi-
ca, fundamentalmente el estado de la 
presión arterial sistémica. Así, el levo-
simendán o la milrinona podrían estar 
indicados en la DVD leve-moderada sin 
hipotensión arterial.

Pocos estudios han comparado la efi-
cacia de los diferentes inotrópicos en 
pacientes con DVD poscirugía cardíaca. 
Feneck et al19 compararon milrinona 
y dobutamina en pacientes con HTP y 
síndrome de bajo gasto cardíaco posci-
rugía cardíaca. Encontraron que ambos 
fármacos tenían efectos similares sobre 
la reducción de las RVP y el aumento del 
gasto cardíaco, pero la disminución de las 
resistencias vasculares sistémicas fue sig-
nificativamente mayor con la milrinona.

En pacientes con hipotensión sisté-
mica severa, la noradrenalina está indi-
cada fundamentalmente para mantener 
la presión sistémica y aumentar el gasto 
cardíaco12. 
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Cuando se sospecha una obstrucción 
dinámica del TSVD, debe disminuirse 
la dosis de inotrópicos, ya que éstos 
pueden inducir un descenso paradójico 
del gasto cardíaco en este contexto20.

– Disminuir la poscarga derecha. Con 
medidas generales, como corrección de la 
acidosis metabólica, hipotermia e hipo-
glucemia, evitar las transfusiones de san-
gre que pueden exacerbar la HTP y opti-
mizar el manejo respiratorio (tratamiento 
de la hipoxia e hipercapnia), y con me-
didas específicas como la administración 
de vasodilatadores intravenosos (i.v.) o 
inhalados. Los más usados son: NO, mil-
rinona, nitroprusiato e iloprost, un análo-
go estable de la prostaciclina (fig. 2). 

Ventajas de los vasodilatadores 
inhalados
Debido al riesgo de hipotensión sisté-
mica severa con la administración de 
vasodilatadores i.v., la importancia de 
los vasodilatadores inhalados está au-
mentando continuamente durante los 
últimos años.

Las sustancias disponibles son NO 
inhalado (iNO), iloprost, prostaciclina 
y milrinona; el sildenafilo inhalado se 
evaluó recientemente en modelos ex-
perimentales de lesión pulmonar por 
reperfusión21.

Comparado con la administración 
i.v., las ventajas fundamentales de estos 
fármacos inhalados son su actuación 
selectiva sobre la vasculatura pulmonar 
y la consiguiente reducción de los efec-
tos secundarios, como la hipotensión 
sistémica y el aumento de la relación 
ventilación/perfusión, debido a que 
ante todo se dilatan los vasos cercanos 
a los alvéolos ventilados. Se suprime así 
el riesgo de hipoxia severa que puede 
resultar de la administración i.v. de los 
vasodilatadores7.

– iNO. Produce relajación de las arte-
riolas de resistencia precapilares, por lo 
que es un vasodilatador selectivo de la 
vasculatura pulmonar.

El óxido nítrico inhalado ha sido re-
cientemente aprobado por la EMA y la 

FDA para el tratamiento de la HP perio-
peratoria y postoperatoria en pacientes so-
metidos a cirugía cardíaca, a fin de reducir 
selectivamente la PA pulmonar y mejorar 
la función de VD y la oxigenación.

Resultados de estudios no aleatoriza-
dos demuestran que produce una dismi-
nución de las resistencias vasculares pul-
monares mayor que la milrinona, que es 
tan efectivo como los vasodilatadores i.v. 
pero sin efectos sobre la hemodinámi-
ca sistémica y que dosis mayores de 20 
ppm no ofrecen ventajas22-24. 

En el contexto del trasplante car-
díaco, donde más ha sido estudiado, 
demostró tener mayor efectividad en 
reducir las resistencias vasculares pul-
monares que la prostaglandina i.v.; 
además, disminuyó la frecuencia de 
fracaso VD e incrementó la supervi-
vencia en series largas de pacientes. 
Esto hace que algunas instituciones 
con amplia experiencia en trasplante 
cardíaco lo utilicen como parte de la 
terapia estándar en todos los pacientes 
con RVP elevadas25. 

Figura 2. Manejo de la disfunción ventricular derecha. HTP: hipertensión pulmonar; PA: presión 
arterial; PAD: presión arterial diastólica; PAm: presión arterial media.
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El iNO de vida media muy corta 
(15-30 s) tiene la ventaja de poder ser 
administrado de forma continua en pa-
cientes ventilados y, una vez realizada la 
desconexión de la ventilación mecáni-
ca, ser reemplazado por vasodilatadores 
i.v. u orales.

Entre sus inconvenientes más im-
portantes consta el efecto rebote tras la 
suspensión brusca de la administración, 
que puede seguirse de hipoxia severa e 
importante repercusión hemodinámica. 

– Iloprost. Es un análogo estable de 
la prostaciclina, con una vida media 
sustancialmente mayor (20-30 min). 
En diferentes estudios demostró ser 
efectivo en la desconexión del BCP al 
reducir el gradiente transpulmonar y la 
relación PAP media (PAPm)/presión sis-
témica, además de mejorar la función 
del VD documentada mediante moni-
torización con ETE intraoperatorio26; 
durante el trasplante cardíaco, en pa-
cientes con HTP previa, para tratar la 
HTP y la disfunción del VD, facilitando 
la desconexión del BCP27. En la trom-
boendarterectomía pulmonar, adminis-
trado inmediatamente antes y después, 
disminuyó las RVP e incrementó el ín-
dice cardíaco28. En pacientes con DVD 
intraoperatoria después del implante 
de un DAVI, para posibilitar la desco-
nexión del BCP29.

En un estudio aleatorizado se com-
paró la eficacia del iloprost con iNO 
en el tratamiento de la HTP inmedia-
tamente después de la desconexión 
del BCP; fueron incluidos 46 pacientes 
con PAPm > 26 mmHg. Los 2 agentes 
se administraron inmediatamente des-
pués de la desconexión del BCP. Ambas 
sustancias redujeron significativamente 
las RVP y aumentaron el IC. En una 
comparación directa de los 2 fármacos, 
el iloprost fue significativamente más 
efectivo (p < 0,05)30. 

– Milrinona inhalada. En cuanto a la 
vía de administración, este conocido in-
hibidor de la fosfodiesterasa representa 
una alternativa más reciente.

En un pequeño estudio retrospec-
tivo, la administración de milrinona 

inhalada antes de BCP en pacientes de 
alto riesgo demostró beneficios en tér-
minos de permitir la desconexión no 
complicada del BCP31.

CONCLUSIONES
La HTP y la DVD en cirugía cardíaca 
continúan siendo causas de morbimor-
talidad importante. El reconocimiento 
preoperatorio de los pacientes de alto 
riesgo y el tratamiento precoz de la HTP 
con agentes inhalados; disminuyen la 
incidencia de fracaso derecho refracta-
rio postoperatorio. 

Los mejores resultados en el trata-
miento de estos pacientes se logran 
mediante un esfuerzo de trabajo en 
equipo que se inicia antes de la ciru-
gía, continúa en el quirófano y sigue en 
la unidad de cuidados intensivos, con 
personal cualificado y con experiencia 
en el manejo de este complejo contexto 
hemodinámico. 

Los avances en la protección miocár-
dica, el uso profiláctico de vasodilata-
dores pulmonares inhalados y el de-
sarrollo de los DAVD pueden mejorar 
los resultados en esta población de alto 
riesgo.
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Sarcoma en la arteria pulmonar 
simulando hipertensión pulmonar 
tromboembólica crónica 
I. Furest Carrasco

Servicio de Neumología. Hospital Universitario Dr. Peset. Valencia. España.

GALERÍA DE IMÁGENES

Mujer de 41 años, sin hábitos tóxicos 
y con antecedentes de tromboflebitis 
hace 15 años, con síndrome posflebíti-
co e intervención de varices 1 año an-
tes. Refería un cuadro disnea progresiva 
y opresión torácica de 2 meses de evo-
lución. En el examen físico destacaban 
signos de insuficiencia venosa crónica, 
un soplo sistólico III/IV de insuficiencia 
tricuspídea y un soplo sistólico rudo en 
el área pulmonar irradiado al hemitórax 
derecho. La radiografía de tórax, el elec-
trocardiograma, el estudio de trombofi-
lia y el dímero D no estaban alterados. 
La ecocardiografía transtorácica detectó 
una dilatación de cavidades derechas 
con regurgitación tricuspídea y presión 
sistólica estimada de la arteria pulmo-
nar (PsAP) de 90 mmHg. Ante el cuadro 
clínico y los antecedentes se sospechó 
una tromboembolia pulmonar (TEP) y 
se le realizó un angiotac torácico que 
objetivó una imagen compatible con un 
trombo en la bifurcación del tronco de 
la arteria pulmonar, con ocupación del 
tramo proximal de la arteria pulmonar 
derecha, sin más trombos en el resto 
del árbol pulmonar (fig. 1). También se 
realizaron una gammagrafía de perfu-
sión pulmonar con hipoperfusión en el 
pulmón derecho y distribución homo-
génea sin defectos segmentarios y una 
flebocavografía sin alteraciones.

Se inició tratamiento anticoagulan-
te, pero la paciente no mejoró, por lo 
que se repitió la ecocardiografía, con 

incremento de la hipertensión pulmo-
nar (PsAP estimada de 105 mmHg), 
se realizó otro angiotac torácico, con 
aumento de la lesión intravascular des-
crita previamente y se decidió hacer un 
cateterismo cardíaco que mostró una 
importante dilatación del tronco de la 
arteria pulmonar, con defecto de reple-
ción que cabalgaba en la bifurcación de 
ambas ramas pulmonares con mayor 
penetración hacia la derecha, hiper-
tensión pulmonar grave (con presión 
arterial pulmonar media de 35 mmHg 
y sistólica de 82 mmHg) y resistencia 
vascular pulmonar de 409 dinas/s/cm2; 
el árbol arterial pulmonar bilateral dis-
tal a la estenosis era normal.

Ante la mala evolución de la paciente 
se decidió remitirla al hospital de re-
ferencia para valorar la posibilidad de 
tromboendarterectomía. En el estudio 
preoperatorio se realizó una ecocardio-
grafía transesofágica (ETE), en la que se 
objetivó una masa de diámetro de 4 cm 
de contornos irregulares en la luz de la 
arteria pulmonar, adherida a la pared 
posterior de la bifurcación del tronco 
principal, que se extendía a ambas ra-
mas, especialmente a la derecha. 

El crecimiento de la lesión intravas-
cular evidenciado en el angiotac, la no 
afectación del resto del árbol vascular 
pulmonar, el dímero D negativo, la au-
sencia de defectos de perfusión en la 
gammagrafía de perfusión y el aspecto 
de masa en la ETE hicieron sospechar la 

posibilidad de neoplasia intravascular, 
por lo que se decidió proceder a una 
intervención quirúrgica. Se realizó una 
arteriotomía pulmonar con extracción 
de la masa, resección de la base de im-
plantación y reconstrucción con parche 
del pericardio.

El diagnóstico anatomopatológico de 
la masa fue de sarcoma intimal (SI) de la 
arteria pulmonar. Tras la intervención, 
la paciente se mantuvo anticoagulada y 
se le administró quimioterapia con ifos-
famida y adriamicina. Inicialmente la 
evolución fue satisfactoria, pero a los 3 
años hizo varias recidivas y falleció. 

La hipertensión pulmonar tromboe-
mbólica crónica (HPTEC) es una de las 
principales causas de hipertensión pul-
monar grave y tiene una morbimortali-
dad significativa. Se puede manifestar 
de 2 maneras: en el seguimiento de un 
paciente tras un episodio conocido de 
TEP aguda (ocurre en un 1-5% de los 
casos) o durante el estudio de un pa-
ciente con hipertensión pulmonar sin 
antecedentes conocidos; de hecho, en 
un 50% de los pacientes con HPTEC 
no se conocen antecedentes de TEP. El 
diagnóstico se basa en el cuadro clíni-
co muy inespecífico (disnea, dolor to-
rácico, episodios sincopales y hemop-
tisis) y precisa para su confirmación 
una amplia batería de pruebas que 
incluyen: radiología de tórax, electro-
cardiograma, analítica con estudio de 
hipercoagulabilidad, exploración fun-
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cional respiratoria, gasometría arterial, 
ecocardiografía, gammagrafía pulmo-
nar, angiotac torácico y estudio hemo-
dinámico pulmonar en combinación 
con angiografía1. 

El SI de la arteria pulmonar es un 
tumor infrecuente que puede manifes-
tarse de forma variable. El diagnóstico 
es difícil y con frecuencia se retrasa de-
bido a la naturaleza inespecífica de los 
síntomas. Su baja frecuencia y el creci-
miento insidioso hacen que a menudo 
se confunda con un TEP crónico. 

Ambas enfermedades, el SI y el HP-
TEC, son difíciles de diferenciar porque 
ambas se manifiestan como defectos de 
llenado en la arteria pulmonar en el estu-
dio con angiotac y, por ello, el diagnóstico 
habitualmente es tardío y en fases avan-
zadas de la enfermedad. No obstante, 
en la tomografía computarizada puede 
haber algunos hallazgos que nos hagan 
sospechar el sarcoma. Por ejemplo, la 
presencia de un único defecto en la ar-
teria pulmonar principal o sus ramas con 
dilatación y extensión extraluminal de la 

Figura 1. Imagen de un corte de angiotac que muestra una lesión ocupante de espacio en 
la bifurcación de la arteria pulmonar.

lesión es mas frecuente en el sarcoma2. 
En el sarcoma, también pueden verse 
masas heterogéneas como consecuencia 
de áreas de necrosis o hemorragia e in-
cluso algún grado de calcificación3.

En el caso presentado, la dificultad 
diagnóstica de esta entidad se complicó 
por el antecedente de la intervención 
previa de varices y la ausencia de otros 
síntomas que pudieran hacer pensar en 
una neoplasia como las acropaquías, la 
hemoptisis o un cuadro constitucio-
nal4. Aunque en nuestra paciente se 
sospechó antes de la intervención por 
las pruebas de imagen, en la mayoría de 
los casos publicados el diagnóstico ha 
sido por autopsia (en el 60%), angios-
copia o en el acto quirúrgico al intentar 
realizar una tromboendoarterectomía. 
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