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Hipertension pulmonar tromboembodlica cronica
asociada a fibrosis endomiocardica del ventriculo derecho
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La hipertension pulmonar tromboembédlica cronica es una
secuela infrecuente de la embolia pulmonar aguda no trata-
da o recurrente. Los mecanismos subyacentes para el fallo
de resolucion del trombo son todavia inciertos. La mayoria
de los pacientes se diagnostican en un estadio tardio de la
enfermedad, por lo que su historia natural no es completa-
mente conocida.

Presentamos el caso de una paciente de 51 aiios diagnosti-
cada e intervenida de fibrosis endomiocardica del ventriculo
derecho que, tras varios aiios de evolucion, desarrollé hiper-
tensién pulmonar tromboembélica crénica.

Palabras clave: Fibrosis endomiocdrdica. Hipertension pulmo-
nar tromboembdlica cronica. Miocardiopatia restrictiva.

Chronic thromboembolic pulmonary hypertension
associated with endomyocardial fibrosis
of the right ventricle

Chronic thromboembolic pulmonary hypertension is a
rare sequela to an acute untreated or recurrent pulmonary
embolism. The mechanisms that underlie the failure to re-
solve the thrombus are still uncertain. As most patients are
not diagnosed until a relatively late stage, little is known
about the course of their illness.

We report the case of a 51-year-old woman who had pre-
viously been diagnosed with and operated on for endomyo-
cardial fibrosis of the right ventricle and who developed chronic
thromboembolic pulmonary hypertension several years later.

Key words: Endomyocardial fibrosis. Chronic thromboembolic
pulmonary hypertension. Restrictive cardiomyopathy.

Introduccion

La fibrosis endomiocardica (FE) es una miocardiopa-
tia restrictiva infrecuente, mas prevalente en paises tro-
picales, que se caracteriza por la proliferacion de tejido
fibroso endocardico uni o biventricular, preferentemen-
te en el dpex y tracto de entrada, que da lugar a disfun-
cién diastdlica y puede ser el origen de fendmenos em-
bdlicos!. Aunque no es infrecuente encontrar trombos
que cubren las lesiones endocardicas, el hallazgo de hi-
pertension pulmonar tromboembélica crénica (HPTC)
debido a embolias recurrentes es excepcional, con sélo
algiin caso descrito en la bibliografiaZ.

Presentamos un caso de HPTC en una paciente diag-
nosticada e intervenida quirdrgicamente de una FE hace
varios afios.

Observacion clinica

Mujer de 51 afios, natural de la Guyana holandesa, no fu-
madora y sin otros hdbitos téxicos, intervenida quirtrgica-
mente hace 20 afios de un cuadro compatible con FE y con
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revisiones sucesivas periddicas en cardiologia. Acudié remiti-
da desde otro centro hospitalario para valoracién de una hiper-
tensién pulmonar (HTP) detectada por ecocardiografia en una
revision ordinaria. La paciente referfa aumento progresivo de
la disnea en los tltimos afios. En el examen fisico sélo desta-
caba en la auscultacion cardiaca un aumento del segundo tono,
siendo el resto normal. En la radiografia de térax se apreciaban
unos hilios pulmonares prominentes de aspecto vascular. El
electrocardiograma objetivd bloqueo de rama derecha. Una
analitica completa de sangre fue normal, incluyendo determi-
nacién de anticuerpos antinucleares (ANA), anticuerpo nuclear
extraible [ENA] y anticuerpos anticitoplasma de neutréfilo
(ANCA). La exploracién con eco-Doppler de los miembros in-
feriores no evidenci6 signos de trombosis venosa profunda. Se
realizé un estudio ecocardiogrifico que demostré dilatacién e
hipertrofia del ventriculo derecho, con calcificacién del apara-
to subvalvular tricuspideo y de los musculos papilares, asi
como HTP moderada-grave, con una presion arterial pulmonar
(PAP) sistdlica estimada de 75-78 mmHg (en la ecocardiogra-
fia realizada en 1981 la PAP era de 30 mmHg).

Se solicité una gammagrafia ventilacion-perfusion (fig. 1)
en la que se apreciaban amplios defectos de perfusion seg-
mentarios y bilaterales en zonas bien ventiladas, por lo que se
consideré de alta probabilidad la presencia de tromboembolia
pulmonar. Se realiz6 una tomograffa axial computarizada
(TAC) helicoidal con contraste, que confirmd la dilatacién de
la arteria pulmonar y sus ramas proximales, ademas de defec-
tos de replecion en la arteria interlobar derecha (fig. 2), que
estaba disminuida de calibre. Se practicé un cateterismo car-
diaco derecho en el que se demostré una PAP sistélica de 65
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Fig. 1. Gammagrafia de perfusion
pulmonar que evidencia miiltiples
defectos de perfusion segmentarios
y bilaterales.

mmHg, PAP diastdlica de 30 mmHg y PAP media de 45
mmHg. Tras la administracién de iloprost (PGI-2) se produjo
una caida de la PAP media de un 20%, con descenso conco-
mitante de presion arterial sistémica de la misma magnitud.
Debido a que en ningin centro de referencia se realizaba
tromboendoarterectomia, se decidié mantener a la paciente
con anticoagulacion oral y PGI-2 inhalada.

Discusién

La FE es una enfermedad endémica de paises tropi-
cales y subtropicales®, inicialmente descrita en Brasil en
1954, y muy poco frecuente en nuestro medio. Se trata
de un tipo de miocardiopatia restrictiva producida por
fibrosis del endocardio y que ocasionalmente se extien-
de al miocardio subyacente. Puede afectar al ventriculo
derecho, izquierdo o ser biventricular, localizdndose
preferentemente en su tracto de entrada o apex, y afec-
tando a veces a los miusculos papilares y las cuerdas
tendinosas. En cuanto a su etiologfa, y debido a su gran
prevalencia en paises tropicales con enfermedades para-
sitarias muy frecuentes y eosinofilia secundaria, se ha
postulado un posible efecto téxico de los eosinéfilos so-
bre el corazén. Otras hipétesis recientes relacionan la
FE con cifras altas de cesio y bajas de magnesio que
son habituales en la dieta de estas dreas geograficas’. La
evolucién clinica depende del grado de fibrosis ventri-
cular y de la gravedad de la insuficiencia mitral y/o
tricispide concomitante. El tratamiento de eleccién en
todos los pacientes sintomdticos es la cirugia (decorti-
cacion endocdrdica con reparacién o reemplazamiento
valvular), con una supervivencia del 55% a los 17 afios
en alguna serie®. El diagnéstico se basa en la clinica y
sobre todo en los hallazgos ecocardiogréficos. La calci-
ficacién endocardica estd descrita, aunque es un hallaz-
go inusual’. No es infrecuente encontrar trombos mura-
les que cubren las lesiones endocdrdicas, en ocasiones
calcificados, que pueden dar lugar a fenémenos embdli-
cos®. Cuando la FE afecta exclusivamente al ventriculo
derecho (lo que sucede en el 10% de casos), el despren-
dimiento de estos trombos de forma silente y repetitiva
puede dar lugar a HPTC en estos pacientes?.
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Fig. 2. TAC helicoidal de térax. Se aprecia una disminucién del calibre de
la arteria interlobar derecha, con defectos de replecion en su interior.

La HPTC es una secuela infrecuente de embolia pul-
monares (EP) no tratadas o recurrentes’, con organiza-
cién e incorporacioén del trombo en la pared de las arte-
rias pulmonares, oclusién y recanalizacidén posterior.
Estos trombos organizados se endotelizan y se incorpo-
ran a la capa intima de la vasculatura pulmonar, lo que
da lugar a una elevacion de las resistencias vasculares y
de la presion en la arteria pulmonar. Estudios recientes
indican que estas EP pueden ocurrir sin sintomas o no
ser diagnosticadas adecuadamente'’, por lo cual los pa-
cientes que las presentan pueden permanecer asinto-
mdticos durante meses o afios. Para su diagndstico, el
método no invasivo mds sensible sigue siendo la gam-
magrafia pulmonar. En pacientes con HPTC, la gamma-
grafia ventilacién-perfusién objetiva invariablemente
uno o mas defectos segmentarios o incluso lobares’,
siendo normal o sélo con defectos subsegmentarios en
casos de hipertensiéon pulmonar primaria. En un trabajo
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en el que se analiza a 25 pacientes con hipertensién pul-
monar, los autores demuestran que 8 pacientes con
HPTC presentaban gammagrafia de alta probabilidad
frente a 17 con hipertensiéon pulmonar primaria en los
que fue normal o de baja probabilidad!!. Otras entidades
que pueden presentar defectos segmentarios en la gam-
magraffa, como el sarcoma de la arteria pulmonar, la
compresion vascular extrinseca por adenopatias me-
diastinicas o fibrosis, o la vasculitis pulmonar de gran-
des vasos, son mds raras y se han descartado en nuestro
caso. El papel que desempefia la TAC (con contraste o
helicoidal) en la evaluacién de los pacientes con HPTC
esta por definir y, aunque puede poner de manifiesto
una variedad de anormalidades, como flujo colateral ar-
teriobronquial, trombos en las arterias pulmonares cen-
trales o atenuacién en mosaico del parénquima pulmo-
nar'?, ninguno de estos hallazgos es especifico de la
enfermedad. El método diagnéstico definitivo sigue
siendo la angiografia pulmonar, sobre todo para ver la
localizacién y extension de la obstruccién trombdtica
cuando se contempla la posibilidad de cirugia (trombo-
endoarterectomia), aunque no estd exenta de complica-
ciones hemodindmicas cuando la hipertensién pulmonar
es grave.

La tromboendoarterectomia pulmonar es el tratamien-
to definitivo de la HPTC. Es un procedimiento comple-
jo, con poca difusién en nuestro pais (en nuestro conoci-
miento, s6lo se realiza en un centro hospitalario), que
requiere esternotomia media, bypass cardiopulmonar,
hipotermia profunda y periodos de parada circulatoria
hipotérmica para asegurar una adecuada visualizacion,
diseccion y retirada del material trombético'®. En apro-
ximadamente un 30% de los pacientes que van a ser so-
metidos a tromboendoarterectomia se realiza antes una
fibroangioscopia pulmonar, con un dispositivo de 120
cm de longitud y 3 mm de didmetro externo, que se in-
troduce, a través de la vena yugular interna derecha, en
la arteria pulmonar bajo guia fluoroscépica, posterior-
mente se infla un balén distal con didxido de carbono
que obstruye el flujo sanguineo y permite visualizar las
paredes arteriales. La supervivencia en una serie de 532
pacientes intervenidos fue del 75% a los 6 afios'“.

En la actualidad disponemos de varios tratamientos
capaces de mejorar la supervivencia de los pacientes
con distintas formas de hipertension pulmonar (anticoa-
gulantes orales, antagonistas del calcio a dosis altas,
prostaciclina inhalada)®®. En aquellos casos de HPTC
no candidatos a tromboendoarterectomia (por dificil ac-
ceso quirdrgico, pobre reserva funcional) o ante la im-
posibilidad de realizarla (como en nuestro caso), hay
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datos preliminares de mejoria tras tratamiento con vaso-
dilatadores pulmonares selectivos (iloprost)'®, o con la
combinacién de iloprost y sindelnafilo!’, aunque con se-
guimientos todavia a corto plazo. Otras técnicas mds
sofisticadas, como la angioplastia pulmonar con
bal6n'®, han demostrado mejoria, aunque con un ndme-
ro muy limitado de pacientes.
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