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Palabras clave RESUMEN

> Hipertension pulmonar
tromboembdlica cronica

= Tromboendarterectomia
pulmonar

> Imagen cardiaca

Se presenta el caso clinico de un varén, de 31 afos, con diagnéstico de hipertensién pulmonar tromboem-
bdlica cronica. El caso muestra el rol fundamental de la multiimagen cardiaca en el diagndstico y la buena
respuesta clinica y de imagen a la cirugia de tromboendarterectomfa pulmonar.
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> Chronic thromboembolic
pulmonary hypertension
= Pulmonary
thromboendarterectomy
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We present the clinical case of a 31-year-old male patient with a chronic thromboembolic pulmonary hyperten-
sion diagnosis. This case shows the fundamental role of cardiac imaging for diagnosis and the positive clinical and
imaging evolution after pulmonary thromboendarterectomy surgery.

Presentacion del caso

Varén de 31 anos sin antecedentes relevantes. Debuta en febrero del 2017
con un episodio de tromboembolismo pulmonar (TEP) agudo, asociado a
deterioro hemodinamico, sobrecarga de cavidades derechas e hipertension
pulmonar que requiere trombdlisis sistémica con alteplasa. Se confirma el
diagndstico de sindrome de antifosfolipido (SAF). Es dado de alta con an-
ticoagulacion oral. Evoluciona con disnea de esfuerzo progresiva y dismi-
nucién de su capacidad funcional (CF), llegando a estadio IV de la NYHA.
Consulta en el centro de los autores en mayo del 2018, en donde se realiza
un estudio completo para descartar la sospecha de hipertensién pulmonar
tromboembodlica cronica (HPTC).

El electrocardiograma muestra un ritmo sinusal, desviacion del eje QRS a la
derecha y signos de sobrecarga de cavidades derechas. La radiografia de t6-
rax tiene un aumento del indice cardiotoracico, aumento del 2.2 arco adrtico
derecho, secundario a crecimiento de la arteria pulmonar, dilatacién de arteria
interlobar y crecimiento auricular derecho.

La ecocardiografia transtoracica (ETT) informa una fraccion de eyeccion del
ventriculo izquierdo (FEVI) conservada, severa dilatacion de cavidades dere-
chas con signos de sobrecarga del ventriculo derecho (VD), movimiento para-
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dojico del septum interventricular y presion sistélica de arteria pulmonar (PSAP)
estimada en 95 mmHg (Video 1y Video 2).

La angio-TC pulmonar confirmé el diagnéstico de HPTC, con dilatacion del
tronco de arteria pulmonar y cavidades derechas, sin trombos reorganizados
en arterias segmentarias y patréon de atenuaciéon en mosaico de la ventana
pulmonar (Video 3). La gammagrafia de ventilacién-perfusién pulmonar con
macroagregados de albumina marcados con Tc99 ratifica el diagnostico de
HPTC, mostrando un patrén de ventilacion normal con el Tc99 inhalado y mul-
tiples defectos de captacion periférica en la ventana de perfusion (Figura 1).

Se completa el estudio con un cateterismo cardiaco derecho que eviden-
cia una presion arterial pulmonar media (PAPm) de 58 mmHg (normal hasta
25 mmHg) con una resistencia vascular pulmonar (RVP) de 8,2 UW (normal por
debajo de 3 UW). Ademas, se realiza una angiografia pulmonar que muestra
el tronco de la arteria pulmonar y sus ramas principales dilatadas, sin trombos
proximales, con oclusion de varias ramas segmentarias (Video 4).

Por ultimo, se estudia al paciente con resonancia magnética cardiaca (cardio-
RM) para tener una valoracion precisa de la funcién ventricular, considerando
la relevancia que dicha informacion aporta a la cirugia. La cardio-RM mostré, en
su secuencia de cine, dilatacion de cavidades derechas con hipertrofia del VD,
una fraccién de eyeccion del ventriculo derecho (FEVD) de 22%, severamente
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deprimida, dilatacion del tronco de arteria pulmonar y signos de sobrecarga
del VD con desplazamiento del septum interventricular. La FEVI también estaba
levemente deprimida (43%) por el fenémeno de interdependencia ventricular.
Tras la administracién de gadolinio se constato realce tardio en los puntos de
union del VD con el septo (Video 5 y Video 6).

Se decide realizar una cirugia de tromboendarterectomia pulmonar (TP), que
implica circulacion extracorpdrea con paro circulatorio y extraccion de trom-
bos (si existen) y endarterectomia desde las ramas principales de la arteria pul-
monar hacia distal (Video 7).

El control posterior con ETT mostré regresion de la dilatacion de cavidades
derechas y normalizacion de la PSAP, que baja de 95 mmHg a 26 mmHg
(Video 8).

Se repitio la de cardio-RM, mostrando una mejoria de la funcion y disminucion
del volumen del VD (Video 9). Dos meses después de la cirugia, el paciente
muestra una gran mejoria clinica, llegando a clase | de NYHA, en la que se
encuentra actualmente.

Estudio por imagen

Video 1. Ecocardiografia basal. A: eje largo paraesternal; B: eje corto
medioventricular. Se evidencian signos de sobrecarga de presion del
ventriculo derecho

IT Vmax 4.04 m/s
IT GPmax 65.34 mmHg

Video 2. Ecocardiografia basal. A: ventana apical de cuatro cémaras
enfocado en el ventriculo derecho; B: gradiente tricispide maximo. Se
observa dilatacién de cavidades derechas y evidencias de hipertension
pulmonar severa
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Video 3. Angio-TC pulmonar. Se aprecia dilatacion del tronco de la arteria
pulmonar, dilatacion de cavidades derechas, estrechamientos abruptos del
didmetro de algunos vasos y leve patrén de atenuacion en mosaico en la
ventana pulmonar

Ventilacion Perfusion

Figura 1. Gammagrafia de ventilacién-perfusiéon pulmonar marcados con
Tc99. A: ventana de ventilacion; B: ventana de perfusion. Se muestran
multiples defectos de perfusion, sin alteraciones en la ventilacion

Video 4. A: arteriografia del tronco de la arteria pulmonar; B: arteriografia
selectiva de la arteria pulmonar derecha; C: arteriografia selectiva de la
arteria pulmonar izquierda. Se observa dilatacién de la arteria pulmonar
con compromiso periférico por estrechamiento abrupto de varias ramas
segmentarias
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Video 5. Secuencia de cine de cardio-RM con dilatacion del ventriculo
derecho y funcién sistélica deprimida biventricular (FEVD: 22%, FEVI 43%)

Realce tardio

Video 6. A: reconstruccion volumétrica tridimensional de la angio-RM de la
arteria pulmonar; B: secuencia de cine de cardio-RM que enfoca en el VD;
C: realce tardio en los sitios de insercion del VD en el septum interventricular

Video 8. A: ecocardiografia basal. Plano de cuatro cdmaras y eje corto
medioventricular; B: ecocardiografia 2 meses después de la cirugia de TP.
Plano de cuatro cdmaras y eje corto medioventricular
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Planimetria VD: 338-261 ml
Planimetria VI: 175-99 ml

Planimetria VD: 162-80 ml
Planimetria VI: 150-63 ml

Video 9. A: Cardio-RM. Secuencia de cine en eje corto previo a cirugia de
TP; B: cardio-RM cardiaca, secuencia de cine en eje corto 2 meses después
de cirugia de TP

Discusion

La HPTC es una de las principales causas de hipertension pulmonar grave, con
una morbimortalidad significativa. Se caracteriza por la existencia de trombos
organizados intraluminalmente, y estenosis y/u obliteracion de las arterias pul-
monares que persisten mas alld de 3 meses tras una correcta anticoagulacion.
La consecuencia es el aumento de las resistencias vasculares pulmonares, que
se acompana de hipertensién pulmonary puede evolucionar a la insuficiencia
cardiaca derecha.

Se estima que la incidencia de la HPTC tras un episodio de TEP varia entre
0,57% y 9,1%% 3. Los signos y sintomas de la HPTC son inespecificos hasta
fases avanzadas de la enfermedad, caracterizadas por disnea de esfuerzo,
fatiga, dolor toracico, presincope o sincope y signos de fallo cardiaco de-
recho. Por esta razdén, segun el registro europeo de HPTC, existe un retraso
de aproximadamente 14 meses en el diagndstico desde que comienzan los
sintomas.

Ademas de la clinica, el diagndstico de HPTC se confirma con una angio-TC
pulmonar y una cintigrafia de ventilacion perfusién con Tc99, que mues-
tran hallazgos caracteristicos. El tercer y Gltimo pilar es confirmar la presen-
cia de una hipertensiéon pulmonar precapilar con un cateterismo cardiaco
derecho.

Las guias ESC/ERS 2014% recomiendan, con una indicacion clase |, el trata-
miento con TP en profunda hipotermia y paro circulatorio, siempre que al
paciente se le haya evaluado por un equipo de HPTC y que sea candidato
a cirugfa. La TP consiste en la extraccion quirdrgica del material trombético
intravascular organizado (en caso de que exista), la capa intima engrosada
a la que estd firmemente adherido y parte de la capa muscular. Para rea-
lizar el procedimiento es necesario identificar un plano de diseccion en
las arterias pulmonares principales que permita la separacion completa
de la capa intima, que se prosigue en los vasos lobares, segmentarios y
subsegmentarios, hasta las regiones mds distales posibles, extirpando un
verdadero “molde” del &rbol arterial pulmonar. Si el paciente es técnica-
mente no operable, se puede ofrecer tratamiento médico o, en centros
especializados, angioplastia pulmonar con balén. La TP es una cirugia que
ha mostrado buenos resultados y supervivencia a través de los afios. En un
estudio de 880 pacientes operados por HPTC en Reino Unido desde 1997,
la supervivencia a 10 anos fue de 72%, y el 50% logran una PAPm menor a
25 mmHg®.
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Conclusion

Tras analizar el caso clinico, se comprueba que el paciente tenia una hiper-
tension pulmonar severa, con gran limitacion de su capacidad funcional y un
prondstico vital ominoso. En este caso, la cirugia de TP fue curativa, logrando
normalizar la presion pulmonar y mejorar drasticamente la sintomatologia. A
los 18 meses de seguimiento, el paciente continta haciendo una vida normal,
recibiendo anticoagulacion en forma indefinida. El papel de las técnicas de
imagen cardiacas es fundamental para caracterizar bien esta patologia y de
ayuda invaluable para el cirujano cardfaco.

Ideas para recordar

La HPTC es uno de los tipos de hipertensién pulmonar mas desconocida
e infradiagnosticada, por lo que todo paciente debe ser evaluado por un
equipo multidisciplinar.

La clinica de la HPTC tiene un amplio espectro, siendo inicialmente vaga
y evolucionando con disnea de esfuerzo, fatiga, sincope y signos de falla
cardfaca derecha hasta la muerte.

Los examenes fundamentales para valorar este cuadro son la ecocardiogra-
ffa transtordacica, la angio-TC de térax, la cintigrafia de ventilacion-perfusion
conTc99y el cateterismo cardiaco derecho.
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La HPTC es potencialmente curable, por lo que es necesario realizar un es-
fuerzo para aumentar el conocimiento de esta patologia.
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