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RESUMEN

La hipertensién pulmonar definida como una presién pulmonar media mayor a 20-25 mmHg puede ser
secundaria a multiples patologias, teniendo las enfermedades respiratorias un rol fundamental.

A continuacion, se describe el caso clinico de un paciente portador de insuficiencia cardiaca derecha con
hipertension pulmonar severa, confirmada por ecocardiograma transtoracico. Destacamos la confirma-
cion del diagnéstico a través del cateterismo cardiaco derecho que clasifica a este caso dentro del sub-
grupo 3 de hipertensién arterial pulmonar, es decir secundaria a enfermedades pulmonares. Al avanzar
en la busqueda de la etiologia surge el planteo de Sindrome de Apnea-Hipopnea Obstructiva del suefo
severo. Esta causa oculta es relativamente frecuente en personas con sobrepeso obesidad, sin embargo,
es rara como causa Unica de hipertension severa. Es reconocido que las patologias mas frecuentes en
el subgrupo 3 son: la enfermedad pulmonar obstructiva crénica, las intersticiopatias y la combinacion de
fibrosis parenquimatosa y enfisema.

El objetivo del presente trabajo es reportar un caso infrecuente en la practica clinica por su forma de pre-
sentacion y sus causas determinantes y realizar una breve revision del algoritmo diagndstico.

PALABRAS CLAVE: Apnea Obstructiva del Suefio; Hipertension Pulmonar; Insuficiencia Cardiaca;
Sindromes de la Apnea del Suefio.

ABSTRACT

Pulmonary Hypertension defined as a mean pulmonary pressure greater than 20-25 mmHg may be
secondary to multiple pathologies, with respiratory diseases playing a fundamental role.

The clinical case of a patient with right-sided heart failure with severe pulmonary hypertension, confirmed
by transthoracic echocardiogram, is described below. We highlight the confirmation of the diagnosis through
the right cardiac catheterization that classifies this case within subgroup 3 of pulmonary arterial hyperten-
sion, that is secondary to pulmonary diseases. As the search for aetiology progresses, the syndrome of
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Obstructive Apnea-Hypopnea of severe sleep arises. This hidden cause is relatively frequent in overwei-
ght obese people, however, it is rare as the only cause of severe hypertension. It is recognized that the
most frequent pathologies in subgroup 3 are: chronic obstructive pulmonary disease, interstitiopathies and
the combination of parenchymal fibrosis and emphysema.

The objective of this work is to report an infrequent case in clinical practice due to its form of presentation
and its determining causes and to carry out a brief review of the diagnostic algorithm.

KEY WORDS: Sleep Apnea, Obstructive; Hypertension, Pulmonary; Heart Failure; Sleep Apnea Syndromes.
RESUMO

A hipertensdo pulmonar definida como pressao pulmonar média maior que 20-25 mmHg pode ser
secundaria a multiplas patologias, sendo que as doengas respiratérias tém papel fundamental.

O caso clinico de um paciente com insuficiéncia cardiaca direita com hipertensdo pulmonar grave, con-
firmado pelo ecocardiograma transtoracico, é descrito a seguir. Destaca-se a confirmacao do diagndstico
através do cateterismo cardiaco direito que classifica este caso no subgrupo 3 da hipertensao arterial pul-
monar, ou seja, secundario a doencas pulmonares. A medida que a busca pela etiologia progride, surge
a sindrome da Apneia Obstrutiva-Hipopneia do sono grave. Esta causa oculta é relativamente frequente
em pessoas obesas com excesso de peso, no entanto, é rara como a unica causa de hipertensao arterial
grave. Reconhece-se que as patologias mais frequentes no subgrupo 3 sdo: doenga pulmonar obstrutiva
cronica, interstiopatias e a combinacao de fibrose parenquimatosa e enfisema.

O objetivo deste trabalho é relatar um caso raro na pratica clinica devido a sua forma de apresentagao e
suas causas determinantes e realizar uma breve revisdo do algoritmo diagndstico.

PALAVRAS CHAVE: Apneia Obstrutiva do Sono; Hipertens&o Pulmonar; Insuficiéncia Cardiaca; Sindromes

da Apneia do Sono.

INTRODUCCION
La hipertension pulmonar (HTP) se caracteriza
por un aumento del flujo sanguineo pulmonar o
de la resistencia vascular ya sea por una pato-
logia cardiaca o respiratoria, enfermedad idiopa-
tica o complicacion de otra patologia sistémica.
Se define como una presion pulmonar media ma-
yor a 20-25 mmHg en reposo (1).
Es una enfermedad croénica, que en sus etapas
finales lleva a la insuficiencia cardiaca derecha, lo
que sella su pronéstico. A pesar de los continuos
avances en el conocimiento de la patogenia de
esta enfermedad, la baja prevalencia y no tener
sintomas especificos en etapas iniciales favorece
su subdiagndstico, lo que conlleva a una elevada
mortalidad (1,2).
La clinica es inespecifica, la insuficiencia cardiaca
derecha es la presentacion clasica. La paraclinica

esta orientada a descartar etiologias secundarias
de HTP, siendo el cateterismo derecho (CCD) que
confirmara e identificara el perfil hemodinamico
de la misma (2).

El tratamiento depende de la etiologia de la HTP.
La evaluacion inicial de los pacientes con HTP
debe completarse con la evaluacion prondstica.
Para ello se emplea un conjunto amplio de varia-
bles (clinica, laboratorio, tolerancia al esfuerzo y
la funcion del ventriculo derecho), que de forma
separada se relacionan con la supervivencia (2).

El Sindrome de apnea hipopnea obstructiva del
suefo (SAHOS) se caracteriza por la triada ba-
sica de ronquido, apneas nocturnas observadas
y somnolencia diurna. La presencia de episodios
repetidos de obstruccion completa (apneas) o
parcial (hipopneas) de la via respiratoria superior
secundaria a colapso de las partes blandas farin-
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geas, reduce la cantidad de oxigeno disponible en
la sangre, lo que conduce a episodios de hipoxe-
mia, cambios de presion intratoracica y activacion
del sistema simpatico (3,4).

Se han reconocido a la hipoxia y la hipercapnia,
entre otros, como los principales mecanismos que
repercuten en la circulacion pulmonar provocando
en algunos pacientes hipertension pulmonar (3).
Esto contribuye a la prevalencia alta de HTP en
pacientes con SAOS (4).

CASO CLIiNICO

+  Sexo Masculino, 39 anos. AP: patologia con-
génita de la esfera ORL con varias intervenciones
quirurgicas con necesidad de traqueostomia. Au-
mento de mas de 20 kg en el ultimo afo.

*  Consulta por edemas de miembros inferiores
simétricos hasta rodilla, frios gravitacionales que
dejan godet. Al examen: microretrognatia. CV: ele-
mentos de falla cardiaca derecha.

*  Paraclinica: ECG (figura 1), Radiologia Térax
(figura 2). Se plantea insuficiencia cardiaca dere-
cha solicitdndose otros estudios.

*  Ecocardiograma transtoracico (ETT): hipertro-
fia, dilatacion y disfuncion sistélica de VD. TSVD
dilatado de 31 mm. VTl VD 7cm IT moderada. Di-
lataciéon auricula derecha por area. HTP severa:
PSAP 83 mmHg.

*  Centellograma pulmonar y angioTAC, sin evi-
dencia de TEP. TACAR normal.

DLCO: patron funcional restrictivo grado leve. Mo-
derado compromiso transferencia gaseosa medida
a través de DLCO.

*  Polisomnografia: sindrome apnea-hipopneas
obstructivas del suefio (SAHOS) de grado severo.
indice apnea-hipopnea’hora: 49,9.

Test de marcha: saturacion basal 98% post ejerci-
cio 85%

* VIH negativo. Serologias hepatitis negativas.
TSH normal. Panel autoinmune negativo.

« Cardioresonancia: FEVD levemente disminuida
48%. No shunts intracardiacos.

»  Cateterismoderecho: hipertensién pulmonar se-
vera (55mmHg)del grupo 3 vinculado a apnea severa.
Se inicia en tratamiento farmacoldgico de su insufi-
ciencia cardiaca y tratamiento del SAHOS con CPAP.

» Al afo se realiza ETT de control, que evidencia
FEVI normal, cavidades derechas dilatadas con fun-
cion sistélica normal, insuficiencia tricispidea mode-
rada que permite estimar PSAP de 85 mmHg. Una
prueba de marcha que informa un EAV Borg final
de 9 (muy severa), desaturacion post ejercicio de
93%. Pendiente la resolucion quirirgica del SAHOS.

-
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Figura 1. Electrocardiograma: Eje 0-90° Ritmo sinusal. Se
observa el bloqueo de rama derecha.
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Figura 2. Radiologia de Térax: se observa auricula dere-
cha aumentada de tamafio con rectificacién del arco de
la arteria pulmonar. Hilios congestivos con opacidad en
bases inhomogéneas en vidrio deslustrado.

DISCUSION Y COMENTARIOS

La HTP se define como un trastorno fisiopatolégico
y hemodinamico dado por un aumento de la pre-
sion de la arteria pulmonar media mayor o igual a
20-25 mmHg en reposo, calculada por CCD. En la
actualidad se divide en 5 grupos:

1) HAP (hipertension arterial pulmonar).

2) HAPCI secundaria a cardiopatia izquierda.

3) HTP secundaria a enfermedades pulmonares.
4) HTP tromboembodlica crénica y otras obstruccio-
nes arteriales.

5) HTP mecanismo desconocido y/o mecanismo
multifactorial (1,2,5).

El grupo 2 constituye la causa mas frecuente de
HTP, seguida del grupo 3, siendo esta general-
mente de grado moderado. Es muy escasa la in-
formacion sobre las formas severas de HTP en
los grupos 2y 3, asi como el impacto de la HTP en
su conjunto sobre la morbimortalidad (2). Nuestro
paciente corresponde al grupo 3, HTP secundaria
a enfermedades pulmonares. La prevalencia de
la HTP en el SAHOS se calcula entre 17 y 53%
en varios estudios (4). Frecuentemente se ve al
SAHOS como agravante de la misma, nho como
causa unica.

Los pacientes con SAOS e HTP tienen una tasa de
mortalidad mas alta que los pacientes con SAOS
sin HTP. El tratamiento de los trastornos respirato-
rios durante el suefio (TRS) es de importancia en
el paciente con HTP y SACS (4).

La clinica se presentd de forma clasica como in-
suficiencia cardiaca derecha.

En cuanto al algoritmo diagnostico el ETT es la
primera prueba a realizar ante una sospecha cli-
nica de HP. Se puede determinar la probabilidad
de la HTP de acuerdo con la velocidad pico de
regurgitacion tricispidea y la presencia de otros
signos ecocardiograficos de HTP, al tiempo que
nos permite descartar cardiopatia izquierda, cau-
sa mas frecuente de HTP (1,2).

Actualmente se recomienda el cribado de HTP con
ETT en sujetos asintomaticos pertenecientes a gru-
pos de riesgo de desarrollar HTP. Estos grupos de
riesgo incluyen: pacientes con esclerosis sistémica
(ES), los familiares de primer grado de pacientes
diagnosticados de HTP hereditaria y los pacientes
con hipertension portal candidatos a trasplante he-
patico. En el resto de los casos, la ETT se realizara
en base a la sospecha clinica (2,6).

El electrocardiograma y radiologia de térax son
estudios complementarios con hallazgos frecuen-
tes pero inespecificos (1,5).

Con una ETT compatible, el siguiente paso es
descartar la enfermedad cardiaca izquierda (HTP
grupo 2) y la enfermedad respiratoria croénica
(HTP grupo 3).

La gammagrafia pulmonar de ventilacion-perfu-
sion (V-Q) se empleara para descartar enfermedad
tromboembadlica. Si existen defectos de perfusién
en la gammagrafia V-Q, se completara el estudio
de probable hipertensién pulmonar tromboembali-
ca crénica (HPTEC) mediante técnicas de imagen.
Posteriormente se realizara el diagnostico hemodi-
namico mediante CCD. Si no existen defectos de
perfusion y se confirma la existencia de HTP, pro-
bable HAP, se completara el estudio para la identi-
ficacion del subtipo de HAP (2,6).

La resonancia magnética cardiaca es util en el se-
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guimiento de los pacientes con HTP, mediante la
evaluacién mas precisa posible de la morfologia,
masa y funcion del VD. Se han identificado varios
parametros de estructura y funcién biventricular
con valor prondstico y se ha demostrado su uti-
lidad en el seguimiento a largo plazo al detectar
disfuncion ventricular derecha antes de la apari-
cion de sintomas (1).

No existe ningun parametro analitico que nos indi-
que la presencia de HTP. La deteccion del péptido
natriurético cerebral (BNP) y su precursor Pro-BNP
son Utiles para el seguimiento del paciente, predic-
tor de riesgo independiente. Para descartar otras
etiologias se debe realizar serologia para virus de
la hepatitis, virus de la inmunodeficiencia humana
(VIH), TSH y autoinmunidad para descartar la pre-
sencia de enfermedad del tejido conectivo (ETC)
como posible condicion asociada a la HTP, con es-
pecial atencién en la esclerodermia (1,2).

Una ecografia abdominal se recomienda reali-
zar en todos los pacientes para la exclusién de
hipertension portal como posible causa de HTP.
En este paciente el diagndstico definitivo se esta-
blecié mediante el cateterismo derecho luego de
descartadas otras etiologias. El prondstico sin tra-
tamiento especifico es de 2,8 afios (1).

La frecuencia de la repeticién de los examenes
debe establecerse en funcion del estado clinico.
Se recomienda que los parametros clinicos y los
de realizacion mas sencilla se evalien cada 3-6
meses, y los de mayor complejidad, cada 6-12
meses o cuando exista deterioro clinico (2,6).

No existe acuerdo de cuando repetir el cateteris-
mo derecho, se aconseja realizarlo cuando hay
deterioro clinico o para verificar respuesta al tra-
tamiento. EIl objetivo del tratamiento es reducir
mortalidad y mejorar calidad de vida siendo el
trasplante pulmonar el tratamiento definitivo en
los casos que el tratamiento médico no consigue
los resultados esperados. Con respecto al pre-
sente caso clinico, las enfermedades pulmonares
que mas comunmente se asocian a HTP son la
EPOC, las enfermedades pulmonares intersticia-

les y la combinacién de fibrosis pulmonar y enfise-
ma (CFPE). La presencia de HTP severa es poco
habitual y se observa con mayor frecuencia en la
CFPE (2).

En nuestro paciente se descartaron todas las etio-
logias, teniendo como unico elemento el SAHOS
severo por eso la importancia de su publicacion
no encontrando en la literatura casos similares.
El tratamiento se basa en el uso de CPAP dado
que se asocia con una disminucién en la HTP en
pacientes con SAOS. Sin embargo, hay estudios
controvertidos sobre la mejoria de la HTP y el uso
de CPAP (4).
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