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Cardiopatia congénita y diagndstico
de hipertension pulmonar: cuando
la experiencia y el enfoque individualizado

son aun mas esenciales

Marta Sitges

a posibilidad de estimar de forma incruenta la
presion arterial pulmonar con ecocardiografia a
partir de la década de los 80 supuso, sin duda, una
revolucion en el diagnoéstico y manejo de las enfermeda-
des cardiovasculares (1). Generalmente, la presion arte-
rial pulmonar se estima a partir de la sefial Doppler de la
regurgitacion tricuspide aunque existen otras estima-
ciones y otros signos indirectos que sugieren la presencia
de presiones arteriales pulmonares elevadas (2,3). Sin
embargo, estas estimaciones se basan en una serie de
premisas que son esenciales comprobar que se cumplen.
Concretamente, la estimacion de la presion arterial pul-
monar sistélica a partir de la determinacién del gradiente
sistolico de presion entre el ventriculo y la auricula dere-
cha con la sefial Doppler de insuficiencia tricuspide
asume que ese gradiente sumado a la presién de la auri-
cula derecha es igual la presion arterial sist6lica pulmo-
nar. Esta asuncién es evidentemente valida siempre y
cuando en sistole la presion arterial pulmonar se iguala
con la del ventriculo derecho. Precisamente en situacio-
nes de obstruccion al flujo de salida del ventriculo dere-
cho como es el caso de la estenosis valvular pulmonar o
la obstrucciéon subvalvular, esa asunciéon deja de ser
cierta. Por ello, es de suma importancia comprobar siem-
pre que estas condiciones de asuncién para poder esti-
mar la presion arterial pulmonar son ciertas y por tanto,
descartar siempre estas patologias antes de estimar la
presion arterial pulmonar con ecocardiografia. Por otro
lado, signos indirectos de la presencia de hipertension
pulmonar como son el aplanamiento del septum inter-
ventricular en didstole pueden verse en otras situaciones
de sobrecarga de presién derecha como puede ser la
misma estenosis pulmonar.
El requerimiento necesario para aplicar estas asun-
ciones alcanza su maximo exponente en el escenario
clinico de las cardiopatias congénitas, donde las altera-

ciones estructurales conllevan alteraciones funcionales
que no permiten asumir estas premisas y en las que, por
tanto, la estimacién de la presion arterial pulmonar por
esta metodologia no puede aplicarse de forma conven-
cional y sin tener en consideracién ninguna correccién
adicional.

La deteccion de hipertension pulmonar en los sujetos
con cardiopatia en general conlleva implicaciones pro-
nosticas y terapéuticas significativas. Ello es especial-
mente relevante, por su elevada frecuencia, en los sujetos
con cardiopatia congénita. En estos ultimos, dadas las li-
mitaciones que tienen los métodos ecocardiograficos
convencionalmente utilizados para estimar la presion
arterial pulmonar, la situaciéon es mas compleja: las alte-
raciones morfoldgicas y estructurales que existen impi-
den la aplicacién de estos métodos simplemente porque
las asunciones en las que se basan no se cumplen y por
tanto, no pueden aplicarse.

El estudio de Dimopoulos et al. (4) revisa precisamen-
te la problematica de cdmo evaluar de forma incruenta y
mediante ecocardiografia el estado de las presiones arte-
riales pulmonares en sujetos con cardiopatia congénita.
Esta investigacion tiene importancia clinica dado el valor
prondstico y el cambio de actitud terapéutica que supone
el hallazgo de hipertension pulmonar en estos pacientes.
Aunque hay recomendaciones sobre cdmo evaluar la pre-
sencia de hipertension pulmonar con ecocardiografia en
la poblacidn general, hay muchos aspectos fisiolégicos y
morfoldgicos especificos y distintos para cada cardiopa-
tia congénita que requieren una mayor experiencia y co-
nocimiento e implican un enfoque distinto. El estudio se
realizo a partir de un analisis sistematico de la literatura
y de encuestas enviadas a distintos especialistas en
cardiopatias congénitas. Finalmente, s6lo se incluyeron
25 articulos en la revision sistematica de entre mas de
400 seleccionados inicialmente. Se presentan el resulta-
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do de la revisidn asi como un consenso de expertos deri-
vado de los resultados obtenidos en las encuestas. De
particular interés y relevancia son las tablas que resu-
men las limitaciones de los parametros ecocardiograficos
que se utilizan habitualmente para evaluar la presion
pulmonar asi como la que resume las principales reco-
mendaciones derivadas de las opiniones de los expertos.
La revision sistematica muestra como la mayoria de pa-
rametros utilizados para detectar hipertensiéon pulmo-
nar en la poblacidn general no estan validados en sujetos
con cardiopatia congénita. Los autores concluyen princi-
palmente a partir de las opiniones de los expertos en que
en la mayoria de pacientes sin obstruccién al flujo de
salida del ventriculo derecho o sin atresia pulmonar, la
presion arterial pulmonar puede estimarse a partir del
gradiente de regurgitacion tricispide o mitral en el caso
de las transposiciones de grandes vasos corregida qui-
rargicamente con redireccionamiento auricular (Mus-
tard o Senning). Otros parametros como el calculo de
presiones a través de shunts o la existencia de dilatacién
arterial pulmonar o la evaluacién del flujo de salida del
ventriculo derecho o de la regurgitaciéon pulmonar pue-
den ser de ayuda en determinadas situaciones también.
Esta revision y esta opinién experta son de gran utilidad
para revisar el tema y como base de estudio para cual-
quier profesional que evaldia con ecocardiografia pacien-
tes con cardiopatia congénita.

Finalmente, los autores sefialan la importancia de la
formacion y de la experiencia de los cardi6logos que
evallan pacientes con cardiopatia congénita en la inter-
pretaciéon y realizacion de ecocardiografias en estos
pacientes. Concretamente, subrayan la necesidad de es-
tudios que evalten si los limites de normalidad para
evaluar la presencia de hipertensiéon pulmonar que se

utilizan en la poblacién general 5 deben ser los mismos o
no que en sujetos con cardiopatia congénita, los cuales
sin duda, deberian focalizarse en maximizar su sensibili-
dad (para reducir los falsos negativos) y evitar el poten-
cial retraso diagnostico de hipertension pulmonar.

Mientras ese conocimiento no se alcance, como siem-
pre hay que intentar seguir rutinariamente a estos pa-
cientes y ante la mas minima sospecha de la existencia de
hipertension pulmonar, plantear la realizacién de un ca-
teterismo que nos confirma esa sospecha diagnostica.
Asimismo, otras técnicas de imagen cardiaca como la re-
sonancia magnética pueden aportar informacién adicio-
nal que nos puede indicar la presencia de hipertension
pulmonar (6,7) y puede, de hecho, ser muy util en la mo-
nitorizacion de la respuesta al tratamiento de estos pa-
cientes (8). Finalmente, no hay que olvidar que, a pesar
de los avances en el conocimiento y tratamiento de las
cardiopatias congénitas, éstas siguen constituyendo un
campo que debe concentrarse en areas de especializa-
cién, sobre todo teniendo en cuenta que la mejora en la
supervivencia de estos pacientes ha llevado a la situacion
actual donde existe una amplia variabilidad de las técni-
cas intervencionistas utilizadas y por tanto una amplisi-
ma variabilidad anatémica y funcional entre los pacientes
con cardiopatia congénita. Las limitaciones conocidas de
los métodos ecocardiograficos para determinar la pre-
sién arterial pulmonar de forma incruenta con ecocar-
diografia subrayan una vez mas la necesidad de referir a
estos pacientes a centros o unidades especializadas en el
diagnoéstico y manejo de los mismos (9). Como siempre la
Integracion de datos, la interpretacion individualizada
para cada paciente y la evaluacién por un equipo multi-
disciplinar experto es la que nos debe llevar al maximo
beneficio para el paciente.
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