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RESUMEN

La ecocardiografía es la piedra angular en la detección sistemática de la hipertensión pulmonar (HP). Las guías 
internacionales sugieren los parámetros ecocardiográ�cos para sospechar una HP, pero esto puede no ser válido 
en muchos adultos con cardiopatías congénitas (CCA). La HP es relativamente frecuente en los pacientes con CCA y 
puede afectar de manera importante a su capacidad de ejercicio, calidad de vida y pronóstico. La identi�cación de los 
pacientes que han desarrollado una HP y en los que puede aportar un bene�cio la realización de nuevas exploraciones 
diagnósticas (incluido el cateterismo cardiaco) y de un tratamiento es, pues, de extraordinaria importancia. Se realizó 
una revisión sistemática y una encuesta a expertos del Reino Unido e Irlanda para evaluar los conocimientos actuales y 
la práctica de la detección ecocardiográ�ca de la HP en la CCA. En este artículo se presentan los resultados de la revisión 
y las respuestas de los expertos sobre los enfoques óptimos al utilizar la ecocardiografía para detectar la presencia de HP 
en pacientes con CCA, con especial referencia a los subgrupos principales: pacientes con obstrucción del tracto de salida 
(infundíbulo) ventricular derecho, pacientes con ventrículo derecho sistémico, pacientes con circulación univentricular no 
reparada y pacientes con tetralogía de Fallot con atresia de la pulmonar. (J Am Coll Cardiol 2018;72:2778–88) © 2018 
Los autores. Publicado por Elsevier en nombre de la American College of Cardiology Foundation. Este es un artículo de 
acceso abierto (open access) bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).
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La hipertensión pulmonar (HP) se define 
como una presión arterial pulmonar 
(AP) media ≥25 mm Hg (1, 2) (�gura 1). 

La HP no es infrecuente en los adultos con una 
cardiopatía congénita (CCA) y afecta de 
manera importante a la morbilidad y mortali-
dad (1, 2). Los pacientes con CCA que presentan 
HP tienen una capacidad de ejercicio limitada, 
lo cual comporta una reducción de su calidad 
de vida (3-5). Además, la HP contribuye a 
menudo a la aparición de una insuficiencia car-
diaca congestiva y un fallo multi orgánico, lo 
cual aumenta el riesgo de hospitalización y 
muerte prematura (6, 7).

En muchos pacientes con cardiopatías con-
génitas (CC) asociadas a hipertensión arterial 
pulmonar (HAP) se obtiene un beneficio con la 
instauración de tratamientos específicos para 

la HAP (8-10). Aunque la evidencia existente al respecto 
es aún bastante limitada, el empleo de esos tratamientos 
se estableció claramente para los pacientes con síndrome 
de Eisenmenger después del ensayo BREATHE-5 (Effects 
of Tracleer [Bosentan] on Pulmonary Arterial Hyperten-
sion Related to Eisenmenger Physiology; NCT00317486), 
que demostró una mejora significativa de la capacidad de 
ejercicio y de la clase funcional con el empleo del antago-
nista de receptores de endotelina, bosentán (8, 10). Otros 
estudios de menor tamaño han respaldado el uso de 
otros tratamientos específicos para la HAP (como los in-
hibidores de la fosfodiesterasa-tipo 5 y los prostanoides) 
en pacientes con síndrome de Eisenmenger, mientras 
que los pacientes en los que se ha realizado una correc-
ción del defecto se han incluido en ensayos aleatorizados 
más grandes, junto con pacientes con HAP idiopática y 
conectivopatías (2, 11). Así pues, en todas las CCA el exa-
men de detección completo es crucial para identificar a 
los pacientes que han desarrollado una HAP y en los que 
podría aportar un beneficio la realización de otras explo-
raciones, incluidos el cateterismo cardiaco, y la instaura-
ción de un tratamiento específico para la HAP.

En la actualidad no existen guías detalladas sobre la 
forma de utilizar la ecocardiografía para la detección sis-
temática de la presencia de una HAP en los pacientes con 
CCA, en especial en los casos de defectos no reparados o 
residuales y los que tienen una anatomía compleja. Aun-
que las guías internacionales proporcionan un algoritmo 
diagnóstico y una lista de signos ecocardiográficos de 
apoyo para todos los tipos de HP (12), hay consideracio-
nes anatómicas y fisiológicas que son específicas para las 
CC y requieren, por lo tanto, un conocimiento experto 
adicional (tabla 1) (12). Por ejemplo, la estimación de la 
probabilidad de una HP en los pacientes sintomáticos en 
función de la velocidad de la insuficiencia tricuspídea 
(IT), según lo sugerido por las guías de la Sociedad Euro-
pea de Cardiología/Sociedad Respiratoria Europea (12), 
no es aplicable en los pacientes con algún grado de obs-
trucción del tracto de salida ventricular (infundíbulo) 
derecho (OTSVD) y/o estenosis pulmonar, ni en los pa-
cientes con una fisiología de ventrículo único. Lo mismo 
puede ocurrir con otros signos ecocardiográficos descri-
tos en las guías que son indicativos de la presencia de una 
HP (12). Por ejemplo, el aplanamiento del tabique inter-
ventricular se da también en los pacientes con estenosis 
o insuficiencia pulmonar, y puede observarse una arteria 
pulmonar de mayor tamaño que la aorta en los cortocir-
cuitos intracardiacos.

Presentamos una declaración de expertos sobre la 
 detección de la HP en la CCA basada en los resultados de 
una encuesta realizada a expertos y los de una revisión 
sistemática de la evidencia existente.

MÉTODOS

El comité directivo del estudio CHAMPION (Congenital 
Heart disease And pulMonary arterial hyPertension: 
 Improving Outcomes through education and research 
 Networks) (un grupo de 4 expertos en HP y CC) identificó 
las lagunas existentes en los estudios publicados, con es-
pecial referencia a los tipos de CCA en los que los marca-
dores ecocardiográficos estándares de la HP podrían no 
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ABREVIATURAS  

Y ACRÓNIMOS

AP = arterial pulmonar

CC = cardiopatía congénita

CCA = cardiopatía congénita 
del adulto

HAP = hipertensión arterial 
pulmonar

HP = hipertensión pulmonar

HP-CC = hipertensión pulmonar 
asociada a cardiopatía congénita

IP = insu�ciencia pulmonar

IT = insu�ciencia tricuspídea

OTSVD = obstrucción del tracto de 
salida ventricular (infundíbulo) 
derecho

RVP = resistencia vascular 
pulmonar

VD = ventrículo derecho
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ser aplicables. A continuación se diseñó una encuesta 
para expertos en CC y HP con objeto de determinar la 
 importancia que los médicos otorgan a los diferentes 
 parámetros ecocardiográficos que hacen sospechar la 
presencia de una HP en diversas situaciones clínicas 
(apéndice online). Se llevó a cabo una revisión sistemáti-
ca de todos los trabajos publicados en relación con la eva-
luación ecocardiográfica de la HP-CC aplicando la guía 
PRISMA (Preferred Reporting Items for Systematic Re-
views and Meta-Analyses) (apéndice online) (13). Se dio 
prioridad a los estudios que comparaban parámetros 
ecocardiográficos con mediciones invasivas de las pre-
siones AP o la resistencia vascular pulmonar (RVP) y a 
los que correspondían a la época moderna de la ecocar-
diografía (posteriores a 1980). Los atributos relativos al 
riesgo de HP en la CCA se extrapolaron a partir de los re-
sultados de la revisión sistemática y la opinión de los ex-
pertos del comité directivo del estudio CHAMPION. El 
comité directivo elaboró recomendaciones para cada 
apartado de esta revisión basándose en los resultados de 
la revisión sistemática y la encuesta. Los miembros del 
grupo de expertos realizaron una revisión crítica de las 
recomendaciones. Las consideraciones estadísticas se 
presentan en el apéndice online y la metodología de la 
revisión sistemática y las preguntas de la encuesta se 
muestran en las figuras 1 y 2 online.

RESULTADOS

REVISIÓN SISTEMÁTICA. Nuestra metodología de bús-
queda identificó 512 artículos, de los cuales 411 fueron 
excluidos tras el examen del título y el resumen, basán-
dose en los criterios de exclusión preespecificados que se 
presentan en la figura 1 online. Se examinó el texto com-
pleto de los 101 artículos restantes. De ellos, se excluye-
ron otros 76. Las razones de la exclusión fueron la 
ausencia de información pertinente o el hecho de que no 
presentaran una correlación con parámetros de presión 
pulmonar obtenidos con técnicas invasivas. En los 25 ar-
tículos restantes se realizó un examen detallado para la 
búsqueda de información (figura 3 online).

EXAMEN DE DETECCIÓN DE LA HP EN LA CC. Aunque 
el seguimiento recomendado difiere en los distintos tipos 
de CCA en función de factores como la anatomía subya-
cente, la reparación previa y las lesiones residuales, está 
ampliamente aceptado que debe considerarse e investi-
garse la posibilidad de una HP en todas las consultas de 
CCA, tanto en la evaluación inicial como en el seguimien-
to a lo largo de la vida. Sin embargo, en la revisión siste-
mática no se identificó ningún dato que sirviera de guía 
respecto a la frecuencia de los exámenes de detección de 
la HAP en los pacientes con CC.

Declaración de los expertos. En los pacientes con CC se 
recomienda un examen de detección regular para identi-
ficar la aparición de una HP, con una frecuencia que de-
pende de la anatomía subyacente. Debe realizarse un 
examen de detección de la HP en cada evaluación ecocar-
diográfica, incluidas las de los pacientes con defectos re-
parados, si bien los datos sobre la especificidad y la 
sensibilidad de los parámetros ecocardiográficos en los 
pacientes con CCA y una anatomía más compleja son es-
casos. En los pacientes con signos de HP son necesarias 
otras exploraciones adicionales, incluido el cateterismo 
cardiaco, para establecer el diagnóstico.

FIGURA 1�CC en los grupos de clasificación clínica de la HP

PAI* ≤ 15 mmHg PAI* > 15 mm Hg

• Síndrome de Eisenmenger
• HAP-CC con cortocircuito I-D
• HAP con comunicaciones 
 pequeñas
• HAP tras corrección de CC

HAP:

Cardiopatía izquierda:
• Disfunción ventricular sistémica 
 (sistólica o diastólica)
• Miocardiopatías congénitas
• Valvulopatía
• Obstrucción congénita 
 del tracto de entrada o 
 de salida del corazón izquierdo
• Estenosis de venas pulmonares

Gr
up

o 
1

Grupo 2

Enfermedad pulmonar/Hipoxia:
• Aparición de enfermedades 
 pulmonares
• Hipoventilación alveolarGr

up
o 

3

Obstrucción arterial pulmonar:
• Estenosis arterial pulmonar 
 congénitaGr

up
o 

4

 

Mecanismos no aclarados/
multifactoriales:
• HP segmentaria
• Enfermedad vascular pulmonar 
 en pacientes con Fontan**

Gr
up

o 
5

HP

PAPm ≥ 25 mmHg

PRECAPILAR POSCAPILAR

La hipertensión pulmonar (HP) se clasi�ca hemodinámicamente como precapilar o poscapilar, 
según haya o no un aumento asociado de la presión auricular izquierda (PAI). La clasi�cación 
clínica de la HP de�ne 5 grupos: los pacientes de los grupos 1, 3, 4 y 5 tienen habitualmente una 
hemodinámica precapilar, mientras que los del grupo 2 tienen una HP poscapilar. En los 
recuadros se presentan ejemplos de pacientes con cardiopatía congénita (CC) pertenecientes a 
cada uno de estos subgrupos. *Cuando no puede obtenerse de manera directa la PAI, debe 
usarse la presión arterial pulmonar enclavada (PCPe) o la presión telediastólica ventricular 
izquierda. **Puede producirse una enfermedad vascular pulmonar en los pacientes a los que se 
ha practicado una operación de Fontan por una circulación univentricular y es probable que ello 
afectara al gasto cardiaco y a la evolución clínica. Sin embargo, si no hay un ventrículo 
subpulmonar, las presiones no pueden aumentar de manera signi�cativa por encima de 20 mm 
Hg; por consiguiente, la de�nición estándar de la HP no es aplicable en estos pacientes. Es poco 
lo que se sabe sobre la �siopatología y el manejo de este trastorno; por consiguiente, 
proponemos que se incluya en el grupo 5 (HP de mecanismo no aclarado o multifactorial). 
PAPm = presión arterial pulmonar media; HAP = hipertensión arterial pulmonar.
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¿QUÉ PARÁMETROS ECOCARDIOGRÁFICOS SE APLI-
CAN PARA LA DETECCIÓN DE LA HP EN LOS PACIEN-
TES CON CCA? Las respuestas obtenidas en la encuesta 
respecto a los parámetros ecocardiográficos utilizados 
de manera habitual en la práctica clínica y las situaciones 
en las que los parámetros estándares no fueron aplica-
bles se indican en el apéndice online.

En nuestra revisión sistemática se identificó un pe-
queño número de artículos que validaban parámetros 
ecocardiográficos con los datos del cateterismo cardiaco 
en varios tipos de CC diferentes. El gradiente de IT y el 
tiempo de aceleración Doppler del tracto de salida ven-
tricular derecho (TSVD) fueron los parámetros evalua-
dos con más frecuencia en los pacientes sin obstrucción 
del flujo sanguíneo pulmonar (14-23). Se observó una 
buena correlación entre las determinaciones invasivas de 
la RVP y la insuficiencia pulmonar (IP) en la ecocardio-
grafía (24). Murphy et al. (25) validaron el gradiente del 
cortocircuito de la comunicación interventricular como 
medio de estimar la resistencia vascular pulmonar y/o 
sistémica con datos de técnicas hemodinámicas invasi-
vas, si bien son pocos los artículos que han utilizado este 
gradiente para estimar las presiones AP (restadas de la 
presión aórtica sistólica, en ausencia de OTSVD) (25-28). 
La relación entre la función ventricular derecha (VD) (ex-
presada como desplazamiento sistólico del plano del ani-
llo tricuspídeo [TAPSE]) y la HP-CC se demostró en niños 
(29), mientras que los parámetros de Doppler tisular fue-
ron menos útiles (29-31). Se evaluaron otros varios pará-

metros ecocardiográficos y se identificó que el gradiente 
de IT y la velocidad sistólica máxima del anillo tricuspí-
deo eran los factores predictivos más potentes de la RVP, 
pero la correlación con los parámetros determinados con 
técnicas invasivas fue moderada para el primero y débil 
para el segundo (31). Hubo pocos artículos que aborda-
ran la cuestión de la interacción ventricular−ventricular 
y el movimiento del tabique ventricular en los corazones 
biventriculares (32, 33). Se observó una buena correla-
ción entre las características Doppler de las venas hepá-
ticas (que reflejan la hemodinámica auricular derecha y 
las propiedades diastólicas de la onda A dominante del 
VD) y la presión AP determinada con métodos invasivos 
(34).

Aunque existen ecuaciones ecocardiográficas para el 
cálculo de la RVP en los pacientes sin CC, la complejidad 
anatómica y la falta de exactitud en la determinación de 
la presión auricular izquierda y la presión de llenado 
del ventrículo sistémico limitan su aplicabilidad en la 
CCA. Proponemos que lo mejor es centrarse en marcado-
res ecocardiográficos “sencillos” de la HP en la práctica 
 clínica habitual en las CCA y remitir a los pacientes a un 
cateterismo cardiaco cuando se plantee una sospecha de 
HP.
Declaración de los expertos. Muchos de los parámetros 
ecocardiográficos estándares para la evaluación de la HP 
en los pacientes sin CCA no son aplicables en los pacien-
tes con CCA y no deben usarse sin un buen conocimiento 
de la anatomía cardiaca subyacente (ilustración central). 

TABLA 1�Parámetros ecocardiográficos y signos que sugieren una HP*: Consideraciones a tener en cuenta en los pacientes con CCA

Parámetro Comentarios relativos a las CCA Parámetros no aplicables en:

Velocidad/gradiente de IT máximos Parte de los siguientes supuestos:
El VD tiene una comunicación directa con la circulación 

pulmonar (véase la atresia de la pulmonar);
No hay OTSVD ni estenosis pulmonar periférica 
La presión de la AD se estima de manera adecuada y se 

suma al gradiente de IT

Atresia de la pulmonar
Estenosis pulmonar (valvular, subvalvular o supravalvular)
VD de doble cámara
IT torrencial, en la que no es aplicable la ecuación 

de Bernoulli 

Ventrículos Parte de los siguientes supuestos:
Hay una circulación biventricular 
No hay ninguna otra causa de sobrecarga de presión 

(o volumen) del VD (o del VI en los pacientes con 
un VD sistémico)

Corazón univentricular, no reparado o reparado (circulación 
de Fontan)

Estenosis pulmonar
VD de doble cámara
TGVcc o cambio posauricular para la transposición de 

los grandes vasos
Comunicaciones interauriculares

Cociente del diámetro VD/VI en la situación 
inicial

Índice de excentricidad (sistólico y/o 
diastólico)

AP Parte de los siguientes supuestos:
No hay OTSVD
No hay ninguna otra causa de dilatación AP (por ejemplo, 

un cortocircuito izquierda-derecha), estenosis/
insu�ciencia pulmonar, anomalía congénita de la AP

Estenosis pulmonar
Síndrome de ausencia de válvula pulmonar
IP grave
Comunicaciones interauriculares

Tiempo de aceleración/escotadura 
mesosistólica Doppler de la salida VD

Velocidad de IP temprana
Diámetro de AP 

Vena cava inferior Parte de los siguientes supuestos:
No hay ninguna otra causa de aumento de la presión de 

AD (por ejemplo, valvulopatía tricuspídea, cortocircuito 
izquierda-derecha, �siología restrictiva del VD)

Estenosis o insu�ciencia tricuspídeas graves
Estenosis pulmonar
Fisiología restrictiva del VD en la tetralogía de Fallot
Comunicaciones interauriculares
Dilatación persistente de la AD tras la reparación de 

la comunicación o arritmia (�brilación auricular)

Diámetro
Colapso inspiratorio
Área de AD

* Según lo recomendado por la guía de la Sociedad Europea de Cardiología/Sociedad Respiratoria Europea (12). 
CCA =  cardiopatía congénita en el adulto; TGVcc = transposición de grandes vasos corregida congénitamente; VI = ventrículo izquierdo; AP = arteria pulmonar; HP = hipertensión pulmonar; IP = insu�ciencia 

pulmonar; AD = aurícula derecha; VD = ventrículo derecho; OTSVD = obstrucción del tracto de salida ventricular derecho; IT = insu�ciencia tricuspídea.
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La formación y el conocimiento experto específico res-
pecto a la HP-CC son de capital importancia para la reali-
zación e interpretación de las ecocardiografías. Serán 
necesarios nuevos estudios para determinar si los valo-
res de corte que se recomiendan para el uso en la pobla-

ción general (12) son aplicables en la CC, en especial con 
la finalidad de optimizar la sensibilidad (reducir los re-
sultados falsos negativos) para evitar retrasos en el diag-
nóstico. Estas decisiones deben compararse siempre con 
el riesgo (actual) bajo de un cateterismo cardiaco.

ILUSTRACIÓN CENTRAL�Sospecha de hipertensión pulmonar en CC específicas

Examen
de detección

de la HP
adaptado

Cardiopatía congénita (CC)

 

Obstrucción del 
tracto de salida 

ventricular derecho 
o estenosis pulmonar

Atresia de la 
pulmonar compleja 
en la tetralogía de 

Fallot (no reparada)

Circulación 
univentricular 
no reparada

Trasposición de 
grandes vasos después 

de una operación de 
redireccionamiento 

auricular: 
Mustard o Senning

Consideraciones 
anatómicas en 
la detección 

de la 
hipertensión 

pulmonar (HP) 

• Gradiente de 
insu�ciencia 
tricuspídea (IT) ≠ 
presión arterial 
pulmonar (AP).

• El cociente del 
diámetro del 
ventrículo 
derecho/ventrículo 
izquierdo y del 
tamaño de la AP y 
el tamaño de la 
aurícula derecha 
(AD) están 
alterados.

• Ni la evaluación 
Doppler de la IT 
ni la de la 
insu�ciencia 
mitral (IM) 
diagnostican la 
HP.

• La identi�cación 
de la HP 
segmentaria por 
medios 
ecocardiográ�cos 
es difícil. 

• Ni la evaluación 
Doppler de la IT 
ni la de la IM 
diagnostican 
la HP. 

• El gradiente de IT 
no diagnostica 
la HP.

• Evaluar la velocidad/
gradiente 
anterógrados 
por la válvula 
pulmonar, 
conjuntamente 
con la velocidad/
gradiente de IT.

• Velocidad Doppler 
máxima en los vasos 
colaterales 
sistémico-
pulmonares.

• El gradiente de 
insu�ciencia 
pulmonar (IP) puede 
verse afectado por 
una EP importante. 

• La dilatación de la 
AP en segmentos 
con hipertensión 
podría ser un 
indicador de HP.

• El examen Doppler 
de los corto-
circuitos de 
Blalock-Taussig 
y los vasos 
colaterales 
proporciona datos 
útiles para estimar 
las PA.

• La presencia de 
vasos colaterales 
de gran calibre 
dirigidos al pulmón 
indica una HP.

• El gradiente de IP 
y el gradiente en 
los cortocircuitos 
sistémico-
pulmonares indican 
el gradiente de 
presión entre la 
aorta y la AP. Un 
gradiente bajo 
puede sugerir una 
HP.

• Un gradiente bajo 
en la válvula 
pulmonar sugiere 
una HP cuando la 
AP está conectada 
a un ventrículo 
sistémico. 

• El gradiente de IP 
y de IM, el 
aumento de 
tamaño de las AP, 
más el �ujo 
anterógrado a 
través de la 
válvula pulmonar 
pueden sugerir 
una HP.

• La dilatación 
progresiva 
del ventrículo 
izquierdo 
subpulmonar 
puede ser un 
signo de HP.

Dimopoulos, K. et al. J Am Coll Cardiol. 2018;72(22):2778–88.

Los indicadores estándares de la hipertensión pulmonar (HP) a menudo no son aplicables en la cardiopatía congénita (CC) o requieren un ajuste en función de la anatomía 
subyacente. Por consiguiente, es preciso tener en cuenta diferentes factores cuando se sospecha una HP en cada CC especí�ca.



50 Dimopoulos et al. J A C C  V O L .  7 2 ,  N O .  2 2 ,  2 0 1 8 
 Detección ecocardiográfica de HP-CC  4  D E  D I C I E M B R E ,  2 0 1 8 : 2 7 7 8 – 8 8

IMPORTANCIA DE LOS PARÁMETROS ECOCARDIO-
GRÁFICOS PARA SOSPECHAR LA PRESENCIA DE HP 
EN CC ESPECÍFICA. Se pidió a los participantes que 
describieran cuál era la importancia de diversos paráme-
tros ecocardiográficos seleccionados para hacer sospe-
char una HP en cada uno de los siguientes trastornos: 
OTSVD y/o estenosis pulmonar; atresia de la pulmonar 
compleja no reparada y/o paliada; circulación univen-
tricular (por ejemplo, ventrículo izquierdo de doble 
 entrada); y operación de Mustard o de Senning para la 
transposición de grandes vasos. En la �gura 2 se indican 
de manera esquemática los trastornos abordados en esta 
revisión, y en la �gura 3 se presenta otro esquema de un 
paciente con OTSVD.

OTSVD Y/O ESTENOSIS PULMONAR. Este grupo inclu-
ye la estenosis valvular, subvalvular (OTSVD) y supraval-
vular. Según cuál sea la gravedad de la estenosis, podría 
haber un gradiente de presión de leve a intenso entre el 
VD y la arteria pulmonar. Esto debe tenerse en cuenta al 
utilizar la ecocardiografía para evaluar la presión del VD 
y la presión AP en los pacientes con fisiología biventricu-
lar.

Los resultados de la encuesta respaldaron el uso del 
gradiente de IP en este trastorno, así como el de la veloci-
dad Doppler máxima por los vasos colaterales pulmona-
res sistémicos cuando están presentes y son detectables. 
Los datos de la encuesta resaltaron también la importan-
cia de evaluar la velocidad anterógrada y/o el gradiente a 
través de la válvula pulmonar, conjuntamente con la velo-
cidad de IT y/o el gradiente, al evaluar a pacientes con 
OTSVD para detectar la HP (figura 4 online).

La revisión sistemática identificó varios estudios en 
los que se evaluó la exactitud diagnóstica del gradiente 
de IT y del tiempo de aceleración de la velocidad pulmo-
nar en la CC, en los que se excluyó explícitamente a los 
pacientes con cualquier OTSVD (17, 19, 21, 22). No se 
identificó una evidencia sólida en ningún otro artículo, ni 
para el uso de la estimación Doppler de la IP ni para la 
forma de ajustar las estimaciones de la presión AP a par-
tir del gradiente de IT en los pacientes con un gradiente 
del TSVD.
Declaración de los expertos. En los pacientes con 
OTSVD, es esencial reconocer que el gradiente de IT no 
refleja directamente la presión AP, sino más bien la pre-
sión sistólica del VD, que es el resultado de la OTSVD más 
la presión AP (�gura 3). La diferencia entre el gradiente 
de presión calculado con el empleo de la velocidad de IT 
y la velocidad del TSVD refleja la presión AP sistólica. En 
los pacientes con cortocircuitos entre la arteria pulmo-
nar y la aorta (Blalock-Taussig, Waterston, conducto arte-
rioso permeable), el gradiente Doppler máximo a través 
de la comunicación puede proporcionar una estimación 
de la presión AP (teniendo en cuenta las presiones sisté-

micas que pueden medirse con un esfigmomanómetro). 
Sin embargo, en la práctica clínica, estos cortocircuitos 
pueden no ser fáciles de detectar y de buscar adecuada-
mente con la ecocardiografía. Es probable que el cociente 
entre el diámetro ventricular derecho y el izquierdo, y el 
tamaño de la AP y la aurícula derecha, se vean influidos 
por la presencia de una OTSVD y no pueden usarse, por lo 
tanto, para determinar la presencia de una HP (tabla 2).

ATRESIA DE LA PULMONAR COMPLEJA EN LA TE-
TRALOGÍA DE FALLOT (NO REPARADA). La atresia de 
la pulmonar con una comunicación interventricular se 
encuentra en el extremo del espectro de la tetralogía 
de Fallot. Dentro de la atresia de la pulmonar, hay una 
amplia variedad de trastornos, según cuál sea la anato-
mía de las arterias pulmonares, que van de las arterias 
pulmonares con ramas confluentes a formas complejas 
en las que hay una ausencia completa o casi completa de 
arterias pulmonares (35). El aporte de sangre a los pul-
mones se produce habitualmente a través del conducto 
arterioso permeable y/o vasos colaterales aortopulmo-
nares importantes, que, cuando son grandes, pueden 
permitir un flujo excesivo de sangre hacia el segmento 
del pulmón irrigado y, por consiguiente, pueden desenca-
denar la aparición de una enfermedad vascular pulmo-
nar que es característico que sea segmentaria (es decir, 
que afecte a determinados segmentos pulmonares pero 
no a todos) (�gura 1). Los datos que sugieren que los tra-
tamientos específicos para la HAP pueden ser beneficio-
sos en estos pacientes son limitados; por consiguiente, es 
esencial la identificación de la HP en la atresia de la pul-
monar (36, 37).

Los datos de la encuesta pusieron de manifiesto que 
ni la exploración Doppler de la IT ni la de la insuficiencia 
mitral son útiles para diagnosticar la HP segmentaria 
(muy probablemente porque no hay una conexión direc-
ta entre los ventrículos y el árbol vascular pulmonar). 
Los gradientes de los vasos colaterales que van a parar a 
diversos segmentos pulmonares, determinados median-
te Doppler, pueden ser útiles para identificar posibles 
zonas de enfermedad vascular pulmonar, en las que po-
dría encontrarse un gradiente de presión entre la aorta y 
los vasos pulmonares inferior al esperado. Además, se 
consideró que la dilatación AP en los segmentos hiper-
tensos era un posible indicador de HP (figura 4 online).

En la revisión sistemática no se identificó ningún es-
tudio en el que se evaluaran parámetros ecocardiográfi-
cos para el diagnóstico de la HP en la atresia de la 
pulmonar compleja. Se observó que el examen Doppler 
de los cortocircuitos de Blalock-Taussig proporcionaba 
información útil para estimar las presiones AP en los pa-
cientes con CC complejas (incluido 1 paciente con [I-]
trasposición de grandes vasos corregida congénitamente 
y atresia de la pulmonar), y el mismo concepto debiera 
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FIGURA 2�Ejemplos de CC en los que los criterios ecocardiográficos estándares para la detección de la HP no son aplicables
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(A y B) Atresia de la pulmonar compleja en la tetralogía de Fallot. Obsérvese que la perfusión de los pulmones se obtiene a través de arterias colaterales aortopulmonares 
mayores (ACAPM) (¬echas negras �nas) y de un conducto arterioso permeable (si lo hay) a diferentes zonas de los pulmones. (C y D) Circulación univentricular en un ventrículo 
izquierdo (VI) de doble entrada, no reparado. Obsérvese que las dos válvulas auriculoventriculares están conectadas a un VI grande, mientras que el ventrículo derecho (VD) 
suele ser hipoplásico y estar comunicado con el ventrículo VI a través de una comunicación interventricular (CIV). Según cuál sea la disposición ventrículo-arterial (normal o con 
trasposición), el VI puede estar conectado a la aorta (Ao) (como se muestra aquí) o a la arteria pulmonar (AP). En ausencia de una estenosis pulmonar signi�cativa, es probable 
que se desarrolle una enfermedad vascular pulmonar. (E y F) Reparación de cambio auricular para la transposición de los grandes vasos (operación de Mustard). Obsérvense las 
vías venosas sistémicas (vVS) que redirigen el Èujo venoso sistémico hacia el ventrículo subpulmonar, morfológicamente izquierdo (VI) y la AP; la vía venosa pulmonar (vVP) 
redirige la sangre venosa pulmonar (VP) hacia el VD sistémico. En ausencia de HP o de una estenosis pulmonar signi�cativa, el VD sistémico suele estar dilatado e hipertro�ado, 
mientras que el VI subpulmonar es pequeño y el tabique ventricular está desviado hacia el VI (E, recuadro). Sin embargo, si se produce una HP grave (F), el VI puede dilatarse 
y volver a parecer dominante, con una desviación del tabique ventricular hacia el VD. El recuadro de F es una imagen de cardiorresonancia magnética del mismo paciente, con 
una AP muy dilatada y un VI subpulmonar dilatado. CC = cardiopatía congénita; VIDE = ventrículo izquierdo de doble entrada; VCI = vena cava inferior; AI = aurícula izquierda; 
VM = válvula mitral; AD = aurícula derecha; VT = válvula tricúspide; VCS = vena cava superior; otras abreviaturas como en la �gura 1.
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ser aplicable a los vasos colaterales en la atresia de la pul-
monar (38). Schuuring et al. (39), que describieron a 
7 pacientes con HP segmentaria tratados con éxito con 
tratamientos específicos para la HAP, no aportaron carac-
terísticas ecocardiográficas.
Declaración de los expertos. La identificación de la HP 
segmentaria por medios ecocardiográficos es difícil y re-
quiere un alto grado de sospecha clínica. El gradiente 
Doppler en los vasos colaterales identificados durante la 
ecocardiografía puede hacer sospechar una HP en el res-
pectivo segmento pulmonar. Además, la identificación de 
una dilatación de la AP (o un vaso colateral) o los vasos 
colaterales de gran calibre hacia el pulmón pueden apun-
tar también a la presencia de una HP. Los parámetros 
 relacionados con los ventrículos o las aurículas, y los gra-
dientes Doppler en las válvulas no están relacionados 
con la HP en la atresia de la pulmonar no repara-
da  (tabla 2).

CIRCULACIÓN UNIVENTRICULAR NO REPARADA. El 
corazón univentricular funcional se da en los pacientes 
en los que hay un ventrículo predominante, y habitual-
mente un ventrículo pequeño (rudimentario) que no 
 permite una reparación ventricular. Tanto la arteria pul-
monar como la aorta pueden estar expuestas a las presio-
nes sistémicas (40, 41) (atresia tricuspídea o mitral, 
ventrículo izquierdo o derecho de doble entrada). La HP 
puede producirse en estos pacientes cuando la circula-
ción pulmonar no está protegida o está parcialmente 
protegida (estenosis pulmonar inexistente y/o leve a mo-
derada).

Los resultados de la encuesta resaltaron la no aplica-
bilidad de los gradientes Doppler de IT y de insuficiencia 
mitral en esta situación, en la que la válvula o válvulas 
auriculoventriculares aportan información sobre las pre-
siones del ventrículo sistémico, pero no necesariamente 
sobre las de la circulación pulmonar. Se consideraron 

FIGURA 3�Ejemplo de un paciente con una OTSVD

En este caso, hay una obstrucción del tracto de salida ventricular derecho (OTSVD) (¬echa azul) moderada. La velocidad de insu�ciencia 
tricuspídea (IT) está elevada (A), lo cual sugiere un aumento de la presión sistólica del ventrículo derecho (VD) (que se estima en 52 mm Hg más 
la presión auricular derecha). Sin embargo, la presión arterial pulmonar (AP) no está elevada, ya que hay una estenosis pulmonar moderada, con 
un gradiente máximo de 45 mm Hg, que parece su�ciente para explicar el aumento de la presión del VD (B). Así pues, al evaluar a pacientes para 
detectar la hipertensión pulmonar con el empleo de Doppler de la IT, es esencial identi�car y tener en cuenta la OTSVD y/o la estenosis pulmonar. 
Esto puede hacerse ecocardiográ�camente, es decir, debe examinarse el TSVD y la válvula pulmonar de manera sistemática en los pacientes con 
una sospecha de HP. Además, la presencia de un soplo de eyección sistólico en el área pulmonar a la auscultación cardiaca debe hacer sospechar 
una OTSVD.
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 importantes el gradiente de IP y el gradiente a través de 
las comunicaciones sistémico-pulmonares (conducto ar-
terioso permeable o comunicaciones quirúrgicas, como 
las de Blalock-Taussig, Potts o Waterston). Este último 
constituye un indicador del gradiente de presión entre la 
aorta y la arteria pulmonar y, cuando el gradiente es bajo, 
puede sugerir la presencia de una HP (figura 4 online).

Los resultados de la encuesta fueron respaldados por 
1 artículo identificado en la revisión sistemática, en el 
que se evaluó la capacidad de la ecocardiografía de deter-
minar las presiones AP en corazones univentriculares no 
reparados o paliados. Chaudhari et al. (38) demostraron 
que el examen Doppler de las comunicaciones de Blalock-
Taussig podía predecir con exactitud las presiones AP y 
el flujo sanguíneo pulmonar en las CC complejas. Este 
concepto podría ser aplicable a un conducto arterioso 
permeable o a otros cortocircuitos quirúrgicos, como los 
de Potts o Waterston.
Declaración de los expertos. Es necesario un cono-
cimiento experto para evaluar a los pacientes con un 
 corazón univentricular no reparado o paliado. En los 
 pacientes adultos sin estenosis pulmonar (incluida la 
 estenosis subpulmonar debida a una comunicación 
 interventricular pequeña en una disposición auriculo-
ventricular coherente) y, por consiguiente, sin un gra-
diente de presión entre un ventrículo sistémico y las 
arterias pulmonares, el diagnóstico de una HP grave 
puede hacerse con un grado de certeza elevado en la eco-
cardiografía. Las estimaciones ecocardiográficas de los 
gradientes máximos de IP y del gradiente en la válvula 
pulmonar o en comunicaciones sistémico-pulmonares 
son útiles también para la detección de la HP en los pa-
cientes con una circulación univentricular no reparada 
(tabla 2).

TRASPOSICIÓN DE GRANDES VASOS DESPUÉS DE 
UNA OPERACIÓN DE REDIRECCIONAMIENTO AURI-
CULAR: MUSTARD O SENNING. En los pacientes con 
trasposición de grandes vasos a los que se han practicado 
intervenciones de redireccionamiento auricular queda 
un VD morfológico en posición sistémica y un ventrículo 
izquierdo morfológico en posición subpulmonar. En 
estos pacientes puede producirse una HP, incluso des-
pués de la reparación oportuna del defecto y el cierre de 
la comunicación interventricular; en estos pacientes 
puede ser beneficioso un tratamiento específico para la 
HAP, aunque los datos al respecto son limitados (42, 43). 
Es más frecuente que se produzca una HP poscapilar a 
causa de una disfunción del VD, una IT importante o una 
obstrucción de la vía venosa pulmonar.

Nuestra encuesta en expertos resaltó las particulari-
dades anatómicas de esta situación. Concretamente, la 
insuficiencia mitral (más que la IT) podría usarse para 
estimar la presión sistólica en el ventrículo subpulmonar, 

así como las presiones AP, que tienen en cuenta cualquier 
posible obstrucción del tracto de salida. Además, los en-
cuestados resaltaron el papel del gradiente de IP, el exa-
men Doppler de la velocidad en la pulmonar, el tamaño 
de la arteria pulmonar y el comportamiento del tabique 
ventricular (figura 4 online).

En la revisión sistemática no se identificó ningún artí-
culo que evaluara los parámetros ecocardiográficos me-
diante comparación con valores de presión AP obtenidos 
por métodos invasivos en esta población. Ebenroth et al. 
(43) describieron una serie de casos con 93 pacientes a 
los que se practicó la operación de Mustard; de los 8 pa-
cientes (13%) con una presión AP >50% de la sistémica, 
en 4 había explicaciones anatómicas de ello: 3 tenían una 
obstrucción del “baffle” (trayecto) y en 2 había una hipo-
plasia pulmonar izquierda (43). Los investigadores enu-
meraron los parámetros ecocardiográficos utilizados 
para sospechar una HP o una elevación de las presiones 
ventriculares subpulmonares: desviación del tabique 
ventricular hacia el VD sistémico; velocidad telediastóli-
ca de IP elevada; o velocidad de insuficiencia mitral ele-
vada (43).
Declaración de los expertos. Los siguientes parámetros 
deben usarse sistemáticamente para sospechar una HP 

TABLA 2�Resumen de las opiniones de los expertos respecto al diagnóstico ecocardiográfico 
de la HP en pacientes con CC

Trastorno/Anatomía Resumen de la opinión de los expertos

Estenosis pulmonar/OTSVD El gradiente máximo de IT reÈeja la presión sistólica del VD 
(derivado de la OTSVD y la PAP), y no solo la presión AP

El gradiente Doppler máximo en los cortocircuitos entre la AP 
y la aorta puede proporcionar una estimación aproximada 
de la presión AP, cuando está presente y es visible en la 
ecocardiografía

El cociente del diámetro de VD/VI en la situación inicial no puede 
usarse para determinar la presencia de HP

Atresia de la pulmonar 
compleja no reparada/
paliada

Es necesaria la sospecha clínica además de la ecocardiografía
Los siguientes parámetros pueden hacer sospechar una HP:
Una velocidad Doppler máxima baja en los vasos colaterales o los 

cortocircuitos
AP (o dilatación de vasos colaterales) o vasos colaterales de gran 

calibre
Los siguientes parámetros no están relacionados con la HP:
Gradientes Doppler máximos en las válvulas
Parámetros relativos a ventrículos/aurículas

Circulación univentricular 
(por ejemplo, VIDE)

En pacientes adultos sin estenosis pulmonar, el diagnóstico de la HP 
puede hacerse con un grado elevado de certeza con el empleo 
de la ecocardiografía, mediante la con�rmación de la anatomía 
intracardiaca y la circulación pulmonar no protegida

Operación de Mustard o 
Senning para la TGA

Deben usarse sistemáticamente los siguientes parámetros:
Gradiente de IM sistólico
Gradiente de IP en ejercicio máximo
Aumento del tamaño de las AP
El índice de excentricidad no debe usarse, pero la dilatación 

progresiva del VI subpulmonar debe hacer sospechar una HP
La HP poscapilar es frecuente en los pacientes con un VD sistémico 

debido a la disfunción del VD, la IT y/u obstrucción de la vía 
venosa pulmonar; en todos los pacientes debe realizarse 
un cateterismo cardiaco para diferenciar la HP precapilar de 
la poscapilar

CC = cardiopatía congénita; VIDE= ventrículo izquierdo de doble entrada; IM = insu�ciencia mitral; PAP = presión 
arterial pulmonar; TGA = transposición de los grandes vasos; otras abreviaturas como en la tabla 1.
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en los pacientes a los que se ha practicado una operación 
de Mustard y/o Senning: gradiente de insuficiencia mi-
tral; gradiente de IP; y aumento del tamaño de las arte-
rias pulmonares, así como las características del flujo 
anterógrado por la válvula pulmonar. El índice de excen-
tricidad no puede usarse como se recomienda en las 
guías, pero una desviación hacia el VD sistémico y una 
dilatación progresiva del ventrículo izquierdo subpulmo-
nar (en ausencia de estenosis y/o insuficiencia pulmonar 
grave o de una fuga significativa del baffle) pueden ser un 
signo de HP. El cateterismo cardiaco es esencial para dife-
renciar la HP precapilar de la poscapilar, y deben descar-
tarse las causas anatómicas de la HP (por ejemplo, 
obstrucción del baffle o el trayecto) (tabla 2).

DISCUSIÓN

Se recomienda el examen de detección de la HP de forma 
sistemática en todos los pacientes con CC en los que se 
realiza una ecocardiografía. La ecocardiografía continúa 
siendo una parte fundamental de la evaluación ordinaria 
de todos los pacientes con CC, y la evaluación ecocardio-
gráfica ordinaria debe ser un enfoque protocolizado que 
incluya la detección de la HP. Los indicadores estándares 
de la HP a menudo no son aplicables en la CC o requieren 
un ajuste en función de la anatomía subyacente. Es difícil 
establecer guías estrictas respecto a la HP-CC, debido a la 
falta de evidencias sólidas; sin embargo, pueden hacerse 
algunas recomendaciones basadas en la evidencia exis-
tente y en el consenso de los expertos.

En esta revisión, presentamos una orientación basada 
en los resultados de una revisión sistemática de los estu-
dios publicados y en los resultados de una encuesta de 
expertos. La ecocardiografía no puede sustituir al catete-
rismo cardiaco en la mayoría de los casos, excepto tal vez 
en algunos pacientes adultos con cianosis en los que hay 
un cortocircuito postricuspídeo grande. Sin embargo, sí 
puede proporcionar una información de interés que, 
junto con el cuadro clínico, puede hacer sospechar una 
HP y facilitar su manejo (14). La HP debe identificarse 
con prontitud en los pacientes con CC, ya que la HP tiene 
una repercusión importante en la capacidad funcional, la 
calidad de vida y los resultados clínicos. En los pacientes 
con HP-CC a menudo resulta beneficioso el empleo de 
tratamientos específicos para la HAP, aunque la evidencia 
al respecto se limita principalmente a los pacientes con 
síndrome de Eisenmenger que se encuentran en la clase 
funcional III y a los pacientes con defectos reparados y 
HAP. Las recomendaciones de consenso establecidas en 
este estudio deberán ser validadas en estudios grandes y 
registros y será preciso actualizarlas a medida que apa-
rezcan nuevas evidencias y nuevas técnicas de diagnósti-
co por la imagen (32, 44, 45). Los pacientes con CCA 
constituyen una población muy heterogénea, y es imposi-

ble establecer un abordaje estandarizado que sea aplica-
ble a todos los casos. Hay numerosos errores que pueden 
producirse, y la interpretación correcta requiere un co-
nocimiento de las características concretas del paciente, 
así como un considerable conocimiento experto de las CC 
y la HP.

El papel del examen de detección de la HP no invasivo 
consiste en identificar a los pacientes en los que hay un 
aumento de las presiones AP y en los que, por consi-
guiente, podría ser beneficioso el uso de un cateterismo 
cardiaco. El cateterismo cardiaco es la única forma de di-
ferenciar la HP precapilar de la poscapilar y de medir de 
modo fiable la RVP, mientras que son necesarias otras 
exploraciones para descartar otras causas de HP (por 
ejemplo, enfermedades pulmonares y/o hipoxia, en-
fermedad tromboembólica crónica). Además, la HP-CC 
puede estar relacionada simplemente con un flujo san-
guíneo pulmonar elevado en presencia de un cortocircui-
to izquierda-derecha grande, que puede ser difícil de 
apreciar en la ecocardiografía. Por último, la evidencia 
existente sobre el uso de tratamientos dirigidos a la HAP 
en los pacientes con CCA y HP que no presentan un sín-
drome de Eisenmenger con comunicaciones simples 
 (comunicación interauricular o interventricular) o una 
CC reparada, es limitada.

LIMITACIONES DEL ESTUDIO

Este trabajo tiene importantes limitaciones, que derivan 
principalmente de la extrema escasez de estudios publi-
cados (por lo que respecta a número de artículos y a cali-
dad de la evidencia) que permitan respaldar la práctica 
clínica y definir la sensibilidad, y especialmente la espe-
cificidad, de los parámetros ecocardiográficos en estas 
situaciones poco comunes. El objetivo principal de la 
búsqueda fue que sirviera de fundamento para la opinión 
y las declaraciones de los expertos, y no producir unas 
recomendaciones basadas enteramente en la evidencia. 
En ausencia de instrumentos diagnósticos validados, 
debe usarse el criterio de los expertos para identificar a 
los pacientes con HP mediante la combinación de los sig-
nos ecocardiográficos con la probabilidad previa de HP 
basada en la anatomía, el tiempo y el momento de las 
operaciones previas, y otros parámetros clínicos (por 
ejemplo, presencia de síndrome de Down).

La encuesta de expertos tuvo como objetivo conocer 
la práctica clínica moderna en los centros especializados, 
pero tuvo una influencia limitada en las declaraciones de 
los expertos. Hay una urgente necesidad de estudios que 
comparen los parámetros ecocardiográficos con el pa-
trón de referencia que es el cateterismo cardiaco en di-
versas cohortes de pacientes con CCA y una amplia gama 
de valores de presión y resistencia pulmonares, y que 
incorporen también la probabilidad previa basada en la 
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información clínica. Deberán realizarse esfuerzos por al-
canzar una homogeneización de la evaluación de la HP en 
la CCA, así como la elección de las metodologías apropia-
das para correlacionarla con las determinaciones invasi-
vas y de otras técnicas de imagen cardiovasculares no 
invasivas en estudios multicéntricos y ensayos clínicos. 
Esto abriría también el camino a líneas futuras de inves-
tigación en fisiología y ciencias básicas.

CONCLUSIONES

En todos los pacientes con CC deben realizarse evaluacio-
nes regulares para determinar la presencia de HP duran-
te la ecocardiografía ordinaria, al igual que en los 
pacientes en los que hay una sospecha clínica de HP. Esto 
debe hacerse en centros que dispongan de un conoci-
miento experto adecuado del manejo de la HP y de las CC. 

La escasez de evidencias que orienten la evaluación eco-
cardiográfica hace que haya una urgente necesidad de 
registros y estudios que respalden la práctica clínica.
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