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RESUMEN

La HP-TEPC es una enfermedad que conduce a la muerte en un
tiempo variable. Con la tromboendarterectomia mejora la supervivencia
de estos enfermos, consiguiendo mejoria funcional y hemodindmica, por
lo que resulta imperativo realizar un diagndstico precoz. Basandonos en
nuestra experiencia se hace una revision de las técnicas diagndsticas
empleadas (ecocardiografia, angiografia pulmonar, angioscopia, TAC
helicoidal y Resonancia Magnética), analizando su seguridad, invasivi-
dad y facilidad de ejecucion. Se concluye que las técnicas mas utiles en
la actualidad son la ecocardiograffa y la TAC helicoidal. La ecocardio-
graffa permite evaluar la magnitud de la hipertensiéon pulmonar, y la
TAC ha demostrado ser una buena alternativa a la angiografia pulmonar,
detectando unos hallazgos especificos, como dilatacién de arterias pul-
monares centrales, trombos de localizacién excéntrica y parénquima
pulmonar con atenuacion en mosaico. Esperamos que se logre un mayor
refinamiento con la TAC multicorte para evaluar con precision el grado
de estrechamiento vascular y la circulacién bronquial.
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ABSTRACT

Chronic Thromboembolic Pulmonary Hypertension (CTEPH) is a
serious disease with a very high mortality after variable periods of time.
Early diagnosis of CTEPH is critical because thromboendarterectomy
can improve survival, hemodimamics and functional capacity. Based on
our experience we have performed a review of diagnostic techniques.
Echocardiography, pulmonary angiography, fiberoptic angioscopy, heli-
cal CT an MRI. For each diagnostic procedure we have analysed its
accuracy, invasiveness and easiness of use. We conclude that currently
the most useful techniques are echocardiography (to asses pulmonary
hypertension), and helical CT which is a good alternative to pulmonary
angiography and can detect very specific findings such as dilatation of
central pulmonary arteries, eccentric localized thrombi and mosaic atte-
nuation of the pulmonary parenchyma. Even more accurate findings can
be expected by the use of multislice CT, which could alow to asses the
degree of narrowing of the pulmonary vessels and bronchial circulation.
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INTRODUCCION

La hipertensién pulmonar por tromboembolismo pulmonar
crénico HP-TEPC es consecuencia de émbolos pulmonares
recurrentes, no resueltos totalmente, que son parcialmente reca-
nalizados y endotelizados (1), hasta producir una grave obstruc-
cién al flujo sanguineo, con la consiguiente hipertensién pul-
monar (2). Su historia natural no es completamente conocida,
aunque puede ser considerada como una entidad con amplia
variabilidad prondstica (3), puesto que junto a casos con muerte
precoz hay otros, de largo recorrido, que sobreviven varios
afios. La HP-TEPC es producida por embolismos pulmonares
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que han pasado inadvertidos (4), por lo que se ha implicado un
posible estado pretrombético previo, aunque hasta ahora hayan
fracasado todos los estudios encaminados a encontrar anomali-
as en la coagulacion y en la fibrinolisis, con la tnica excepcion
de la presencia de anticuerpos anticardiolipina, que se han
detectado en el 10% de los enfermos (5-7). También se ha espe-
culado con la posible coexistencia de agentes vasoconstrictores
productores de una vasoconstriccién pulmonar progresiva (8).
La prevalencia es desconocida, estimdndose que se produce en
el 0,5% de los casos de embolismo pulmonar agudo (9) y
habiéndose comunicado en el 0,2-0,3 % de las series de autop-
sia de embolismos pulmonares (10).
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La HP-TEPC constituye un desafio para el clinico, ya que
sus sintomas (disnea progresiva, intolerancia al ejercicio y
sincope) son comunes e inespecificos, al tiempo que los
hallazgos de laboratorio suelen ser normales (11). Hacemos
constar, sin embargo, que el diagndstico debe ser hecho con la
maxima celeridad, porque esta enfermedad puede ser poten-
cialmente curable con la prictica de una tromboendarterecto-
mia pulmonar, aunque éste sea un procedimiento de alto ries-
2o 4. Para ello se requiere un enfoque multidisciplinario en el
que deben cooperar estrechamente cardidlogos, radidlogos,
internistas y cirujanos.

las técnicas diagndsticas recomendadas en la HAP-TEPC
han avanzado extraordinariamente. En las tltimas décadas se
han incorporado el Eco-Doppler de extremidades inferiores
(con la finalidad de excluir trombosis venosa), la gammagra-
fia de ventilacion-perfusion, la ecocardiografia transtordcica y
transesofégica, el cateterismo del corazén derecho, la angios-
copia pulmonar, la TAC toracica helicoidal y la Resonancia
Magnética. Entre ellas, como se desprende de la experiencia
que seguidamente comentamos, La TAC helicoidal estd
adquiriendo un interés prominente.

CASOS APORTADOS

Caso n° 1. Varén de 74 afios, sin antecedentes de interés, que en
el afio 2000 sufrié un episodio de disnea subita, lo que motivé un
ingreso hospitalario en el que fue diagnosticado de tromboembolis-
mo pulmonar agudo. Un afio después aqueja disnea progresiva sien-
do diagnosticado de insuficiencia cardiaca. Se le practicé una ecocar-
diografia que demuestra hipertension pulmonar y disfuncién
ventricular derecha. No tenia, sin embargo, signos de EPOC ni habia
edemas. Quince dias antes del ingreso sufre un episodio de disnea
muy intensa. En la exploracién tenfa ingurgitacién yugular de 5 cm y
hepatomegalia. En la auscultacién cardiaca se advirtieron ruidos car-
diacos débiles, ritmicos y con reforzamiento del segundo ruido en
foco pulmonar. Analitica: Hcto 46,3%; Hb 15,7; Leucocititos 6.500
con férmula normal. Pardmetros bioquimicos normales, incluida la
CPK, troponina y dimero-D. ECG: Bloqueo de rama derecha. Rx de
torax: Cardiomegalia a expensas de cavidades derechas. Ecocardio-
graffa: Cavidades derechas muy dilatadas. AD con didmetro maximo
de 75 mm, septo atrioventricular desplazado hacia la izquierda, el
VD aparece severamente dilatado, con paredes hipertréficas y con
contractilidad global muy deprimida. Anillo tricispide a 46 mm de
didmetro. TAC helicoidal tordcico: Se observa crecimiento de cavi-
dades derechas. La arteria pulmonar izquierda estd muy dilatada (4
cm), con defectos de replecién periféricos, que toman una configura-
cién excéntrica (Fig. 1). Hay otras arterias que muestran también
trombos periféricos adheridos a la pared arterial. Se oserva, ademads,
una imagen compatible con tromboembolismo agudo. La paciente
fue tratada con anticoagulacion y se remitié a un servicio quirdrgico
para evaluar la posibilidad de una eventual tromboendarterectomia.

Caso n’ 2. Var6n de 68 afios que ingresa en el Hospital por dis-
nea y dolor precordial. Entre sus antecedentes refiere que, desde hace
8 meses, presentd intolerancia al ejercicio, con disnea progresiva,
hasta que en los ultimos dias experimenté un rapido agravamiento
hasta hacerse a minimos esfuerzos. Tenia ortopnea de tras almoha-
das. A la exploracién se observa un aspecto discretamente congesti-
vo, con taquipnea, ingurgitacion yugular y hepatomegalia de 2 tra-
veses de dedo, no dolorosa. En la auscultacién cardiaca se encontrd
una frecuencia 110 lpm, ritmicos, sin soplos.VSG 18 a la primera
hora, con series roja y blanca normales; las plaquetas eran asimismo
normales. Creatinina, bilirrubina, glucosa, proteinas y resto de para-
metros bioquimicos sin anomalias. El dimero-D fue normal.

En el electrocardiograma se advertia bajo voltaje, con eje eléctri-
coa+60° y onda Q en DIIl y T negativas en D2 y D3; se insinuaba P

Fig. 1. TAC helicoidal en un paciente con tromboembolismo pulmo-
nar crénico. Gran dilatacion de la arteria pulmonar izquierda, que
muestra trombos excéntricos endotelizados, que dejan pasar el con-
traste por el centro de la luz del vaso.

pulmonale y habia signos de crecimiento derecho. Ecocardiografia:
Demostré la presencia de una hipertensiéon pulmonar severa, con
dilatacién marcada de cavidades derechas y disfuncién manifiesta de
ventriculo derecho, junto a una insuficiencia tricuspidea funcional;
habfa asimismo minimo contenido pericardico. Ecodoppler de
MMIL. El sistema venoso profundo de ambas extremidades inferiores
aparecia permeable. Flebocavografia: signos de insuficiencia venosa
distal con falta de relleno en algtn tronco distal (;trombosis?). TAC
helicoidal toracico: Dilatacion de arterias pulmonares centrales, con
defectos de replecion intraarteriales excéntricos, en segmentos proxi-
males y distales de arterias de I6bulos superiores e inferiores; existe
ademds una imagen compatible con un posible embolismo agudo.
Angiografia pulmonar: Se observa una vascularizacién pulmonar
con estrechamiento progresivo de la luz, e irregularidades de la inti-
ma, hasta semejar una imagen caracteristica de ‘““arbol podado de
invierno” (Fig. 2). El paciente, aunque diagnosticado de trombo-
embolismo pulmonar crénico, fue sometido a tratamiento anticoagu-
lante por el posible tromboembolismo agudo concomitante y actual-
mente sigue en observacion.

Fig. 2. Angiografia pulmonar. Se observa una circulaciéon pulmonar
distal muy pobre, con irregularidaes de la luz y dilataciones postes-
tendticas, que recuerda al arbol denudado de invierno, y que
corresponde a un embolismo pulmonar crénico.
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DICUSION

Se han comunicado dos casos de tromboembolismo pul-
monar crénico, enfermedad que es mas frecuente de lo previa-
mente sospechado. Basdndonos en las diferentes exploracio-
nes realizadas en estos dos pacientes se hace una revision de
las nuevas técnicas exploratorias que han venido a enriquecer
el armamentario diagnéstico disponible en la HP-TEPC, al
tiempo que se hace una seleccién de los procedimientos mas
Seguros y menos invasivos.

Ambos enfermos acudieron al hospital por disnea progre-
siva. S6lo en uno de ellos, aunque habian fracasado los ultra-
sonidos, se comprob6 mediante flebografia, una dudosa trom-
bosis en tramos distales de la femoral, y es que el eco-doppler
s6lo revela trombos periféricos en el 30% de las HP-TEPC
(12,13). También la gammagrafia pulmonar de ventilacién-
pulmonar puede evidenciar hallazgos significativos, cuales
son defectos de captacién pulmonar; sin embargo, se ha
observado que esta técnica subestima la magnitud de los
defectos de perfusion (14).

La ecocardiografia transtordcica es un procedimiento muy
asequible, poco invasivo y de gran interés. Con la ecografia se
demuestra hipertrofia del ventriculo derecho, disfuncién dete-
riorada de este ventriculo, dilatacion del annulus de la tricus-
pide y regurgitacién valvular consecuente (15). Es quizd la
primera exploracion que se debe realizar, pues nos alerta acer-
ca de la magnitud de la hipertensién pulmonar, al tiempo que
nos ofrece la posibilidad de comprobar la mejorfa hemodiné-
mica y la disminucion de la regurgitacién experimentada tras
la tromboendarterectomia. En los tltimos afios se ha apuntado
la conveniencia de hacer una ecocardiografia transesofdgica
(16).

La angiografia pulmonar revel6 en uno de nuestros casos
irregularidades de la intima y estrechamiento progresivo de la
luz, hasta configurar un “drbol denudado de invierno” (Fig.
2%), que contrasta con lo encontrado en el embolismo pulmo-
nar agudo, en el que se suele advertir una amputacion abrupta,
ocasionada por la falta de llenado que produce el trombo (17).
Pensamos, no obstante, que la angiografia, técnica considera-
da hasta ahora como “patrén oro”, es un procedimiento inva-
sivo, no exento de riesgos, por lo que se debe reservar solo
para los casos limite en los que, habiéndose demostrado una
hipertensiéon pulmonar ecocardiografica, permanezcan dudas
de interpretacion diagnéstica, o sea pertinente definir la ubica-
cion exacta de la obstruccién en los vasos pulmonares (proxi-
males o distales) para proceder a la practica de una tromboen-
darterectomia (18).

Otra técnica, de la que no tenemos experiencia directa, es
la angioscopia con fibra Optica. Estriba en la exploracion
fibroscépica de la vasculatura pulmonar, encaminada a des-
cubrir el aspecto rugosos o edematoso del endotelio, asi como
la recanalizacién establecida. Este procedimiento, disefiado
especificamente para la evaluacién preoperatotoria (19,20),
permite predecir los beneficios hemodindmicos que propor-
cionard la tromboendarterectomia. Los puntos débiles mas
manifiestos son su complejidad, de tal manera que para practi-
carla se requiere una gran experiencia, al tiempo de ser una
técnica explorador-dependiente.

Hacemos notar que la técnica que se ha afianzado mds en
los tltimos afios es la TAC helicoidal. En 1a HP-TEPC se han
descrito las siguientes anomalias (21): a) dilataciéon de las

arterias pulmonares centrales, que alcanzan por lo general un
tamafio mayor que la aorta; b) Las paredes de los vasos arte-
riales del pulmén pueden estar calcificadas; c) El material
tromboembdlico en las arterias pulmonares estd localizado en
posicion excéntrica, a diferencia de la centralidad en el embo-
lismo pulmonar agudo; d) Se suele observar una disparidad o
asimetria entre ambas arterias pulmonares, siendo siempre
mds visible la obstruccién en una de las arterias; y ) Las imd-
genes de ventana pulmonar muestran un patrén de atenuacién
“en mosaico”, muy tipico. También se observa en el pulmén
una disparidad en los vasos segmentarios, lo que unido a la
atenuacién “en mosaico” sugiere fuertemente el diagndstico
(15). Se ha demostrado, ademads, que el flujo de las arterias
bronquiales aumenta en la HP-TEPC, como consecuencia de
la obstruccién crénica de las arterias pulmonares. En un estu-
dio de 39 pacientes, Kauzor (21), identificé la presencia de
colaterales bronquiales en el 77% de los casos, lo que llevé a
este autor a preconizar que la visualizacién de estas arterias
bronquiales debe suscitar al radi6logo la sospecha de HP-
TEPC. También se ha encontrado una relacién entre la pre-
sencia de esta enfermedad y el aumento de didmetro de las
arterias bronquiales (22).

Aunque la TAC no es referente de los cambios hemodi-
namicos es mucho mas especifica que la gammagrafia de ven-
tilacion-perfusién (23), y es una buena alternativa a la angio-
grafia pulmonar, con una sensibilidad del 95-100% y una
especificidad del 91% (24,25). No obstante, se sostiene que la
TAC no es suficiente para seleccionar los candidatos tribu-
tarios de cirugia correctora (24), aunque hay quien defiende
que la demostracién, mediante TAC, de un compromiso de las
arterias centrales, con afectacion escasa de los vasos mas
pequeiios, es un indice fiable de mejor respuesta a la trombo-
endarterectomia (26).

La TAC helicoidal, en suma, tiene un gran interés porque
es una exploracién no invasiva, disponible en todos los cen-
tros, con un indice costes/beneficios muy satisfactorio. Ofre-
ce, ademds, la visualizacién directa del sistema vascular pul-
monar. De otra parte, es posible que se consigan nuevos
refinamientos con la TAC multicorte que proporcionen toda-
via mejores resultados y que minimicen sus limitaciones.

Otra técnica de imagen prometedora aplicable a la HP-
TEPC, no invasiva, es la angiorresonancia magnética (27).
Puede ser utilizada como procedimiento de segunda linea
de investigacion, aunque existen una serie de dificultades téc-
nicas, como son la pérdida de sefial producida por las pulsa-
ciones cardiacas y movimientos respiratorios, asi como el
exceso de protones, y la dificultad de disponer de contrastes
idéneos, aunque se han recomendado gases nobles hiperpola-
rizados u oxigeno paramagnético (28-30).

Concluimos que en la HP-TEPC conserva el méaximo
interés diagndstico la ecocardiografia, en razén a demostrar
de modo simple y no invasivo la hipertensién pulmonar.
Pero en los tdltimos afios han emergido con fuerza la TAC
helicoidal, y dltimamente la TAC multicorte, con la preten-
sién de reemplazar a la angiografia pulmonar, habiéndose
demostrado como procedimientos 6ptimos, por lo que todas
las demds técnicas deben quedar reservadas a aquellos
casos en que la informacién suministrada por la ecocardio-
grafa o la TAC helicoidal sea equivoca, o bien cuando sean
requeridas para valorar las indicaciones de una tromboen-
darterectomia.
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