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RESUMEN

Describimos el caso de una paciente de 33 afos con diagnostico de hiperten-
sion pulmonar severa, cursando un embarazo de 26 semanas. Ingresa a nuestra
institucion por disnea de mas de 1 afo de evolucion, progresiva en las Ultimas
semanas hasta hacerse de reposo. En el ecocardiograma se evidencié una seve-
ra dilatacion del ventriculo derecho con disfuncién sistélica leve e hipertension
pulmonar severa (presion sistdlica de la arteria pulmonar de 90 mmHg). Se reali-
76 la maduracién pulmonar fetal con corticoides e inicié tratamiento con iloprost
inhalatorio hasta completar 27 semanas de embarazo. Se realiza cesarea abdomi-
nal de un nifio sano, sin complicaciones. A las 48 horas presenta un episodio de
bajo gasto cardiaco en el contexto de una infeccién puerperal, requiriendo ino-
trépicos durante 24 horas. Es dada de alta luego de 3 semanas de internacion y
contintia en seguimiento por consultorios externos tratada con sildenafil, bosen-
tan, iloprost y acenocumarol.
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ABSTRACT

We describe the case of a 33 year-old patient diagnosed with severe pulmonary
hypertension, during the 26th week of her pregnancy. She was admitted to our
institution reporting dyspnea with 1 year evolution, progressive in recent weeks,
even at rest. The echocardiogram showed severe right ventricular dilation with
mild systolic dysfunction and severe pulmonary hypertension (pulmonary artery
systolic pressure of 90 mmHg) was evident. Fetal lung maturation with corticos-
teroids was conducted, and treatment with inhaled iloprost was initiated to com-
plete 27 weeks of pregnancy. Caesarean section was performed without com-
plications. At 48 hours, she presented an episode of low cardiac output in the
context of a puerperal infection, requiring inotropic infusion for 24 hours. She
was discharged after 3 weeks of hospitalization and continues in outpatient cli-
nics, under treatment with sildenafil, bosentan, iloprost and acenocoumarol.
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INTRODUCCION

La hipertension pulmonar (HTP) es una enfermedad poco frecuente
que puede afectar a mujeres en edad gestacional y puede condicio-
nar un prondstico desfavorable. Su manejo hemodindmico se dificul-
ta debido a la falta de adaptabilidad para aumentar el gasto cardiaco
y hacer frente a los grandes cambios de fluidos producidos durante
el embarazo. Describimos el caso de una paciente con hipertension
pulmonar severa, con mala tolerancia al embarazo, por lo que se de-
cidio realizar cesérea electiva que fue exitosa.

CASO CLINICO

Se trata de una paciente de 33 afos cursando un embarazo de 26 se-
manas, con historia de disnea en clase funcional (CF) Il de mas de 1
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afio de evolucién y diagndstico de HTP severa 1 mes antes de su in-
greso, en el contexto de los controles prenatales. Ingresa al Servicio
de Cardiologia por disnea progresiva de 14 dias de evolucion, en ese
momento en CFIV.

Como antecedentes familiares presenta un hermano fallecido por
causa cardiovascular no especificada (en Paraguay) y un hijo fa-
llecido a los 7 afios con diagnostico de HTP primaria (Hospital
Garrahan).

A su ingreso, en el examen fisico se constaté una presion arterial
de 100/70 mmHg, pulso 105 latidos por minuto (Ipm), frecuencia
respiratoria 26 ciclos por minuto (cpm), con una saturacién arte-
rial de 94% respirando aire ambiente. Presentaba signos de sobre-
carga del ventriculo derecho (VD), incluyendo ingurgitacion yu-
gular 2/3, reflujo hepatoyugular positivo y edema perimaleolar
leve. A la palpacion se constataba signo de Dressler positivo, y a la
auscultacion un 2do ruido aumentado en foco pulmonar, sin so-
plos. La auscultacion pulmonar mostré buena entrada de aire bi-
lateral sin ruidos agregados.

El electrocardiograma mostraba ritmo sinusal, signos de agranda-
miento de auricula derecha (AD), eje eléctrico del QRS desviado a la
derecha, gSenV1yondaT negativa en cara anterior compatibles con
sobrecarga del VD (Figura 1).

El ecocardiograma Doppler evidencid un VD severamente dilata-
do con disfuncion sistdlica leve (TAPSE=17 mm), moderada dilata-
cién de AD, dilatacién de arteria pulmonar y sus ramas e hipertension
pulmonar severa (presion sistélica de la arteria pulmonar [PSAP]=90
mmHg). No se evidencié shunt (Figura 2).
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Figura 1. Electrocardiograma de ingreso, donde se observa taquicardia sinusal, signos de sobrecarga auricular derecha, desviacién del eje eléctrico a derecha (aproximadamente en +130°),
con imagen de ‘pseudo hemibloqueo posterior” Signos de sobrecarga ventricular derecha (hipertrofia ventricular derecha “tipo A” de la descripcidn cldsica). Ondas T negativas de V1 a V5. QTc

440 milisegundos.

Luego del ingreso, el Servicio de Obstetricia inicia la maduracién pul-
monar fetal con dexametasona durante 3 dias y se completan estu-
dios obstétricos prenatales.

Debido a prematuridad del feto y con la intencién de retrasar la cesa-
rea se decide realizar un cateterismo derecho con test de vasorreactivi-
dad pulmonar con iloprost inhalatorio que resulta negativo (Tabla 1).
Considerando los riesgos y debido a falta de disponibilidad de tra-
tamiento alternativo, se inicia iloprost inhalatorio cada 4 horas hasta
completar 27 semanas de embarazo.

Se realiza cesarea abdominal y ligadura tubaria bilateral utilizando anes-
tesia epidural, sin complicaciones. El recién nacido fue masculino, sano,
de 1300 g de peso, que ingresa al Servicio de Neonatologia para control.
A las 48 hs de la cesérea, la paciente presenta un episodio subi-
to de bajo gasto cardiaco con sudoracién profusa, disnea, desatura-
cién y livideces. Se realizan nebulizaciones seriadas con iloprost con
mejorfa parcial, por lo que inicia infusién de inotrépicos (dobutami-
na 5 gammas/kg/min). Present6 buena evolucién, por lo que se sus-
pende la infusion de inotrépicos en las siguientes 24 hs. Se eviden-
cia infeccion puerperal por lo que recibi6 tratamiento empirico con
ampicilina-sulbactam.

Se inhibe la lactancia, inicia sildenafil 50 mg cada 8 horas y anticoa-
gulacion oral con acenocumarol. Pasa a sala general 7 dias luego de
la cesdrea, donde permanece sin intercurrencias hasta adquisicion de
medicacion y oxigeno domiciliario.

En el seguimiento por consultorios externos de la Seccion de
Hipertensién Pulmonar continda su tratamiento con bosentan 62,5
mg cada 12 hs, sildenafil 50 mg cada 8 hs, nebulizaciones con iloprost
cada 4 hsy anticoagulacién con acenocumarol. Al afio de tratamien-
to se encuentra en CF Il con ecocardiograma de control que mues-

tra persistencia de hipertension pulmonar severa (PSAP=80 mmHg) y
mejoria de la funcién ventricular derecha (TAPSE=20 mm). Su hijo no
presenta evidencia de cardiopatia, ni signos de HTP.

DISCUSION

La gestacion implica un gran compromiso sobre el sistema cardiovas-
cular generado fundamentalmente por la vasodilatacion arterial y ve-
nosa, y el aumento del volumen plasmatico que se produce desde la
concepcién, cambios que forman el eje principal de la adaptacion al
embarazo a partir de la activacion hormonal.

Ya desde la quinta semana se reducen las resistencias sistémicas y el
gasto cardiaco aumenta un 20%. Posteriormente aumenta la frecuen-
cia cardiaca, el retorno venoso, el volumen de fin de didstole y el ino-
tropismo, contribuyendo a un aumento del volumen minuto. El mis-
mo llega a superarse un 50% respecto al previo, y durante el parto
alcanza hasta un 80%. El aumento de flujo pulmonar es compensa-
do por la disminucién de las resistencias pulmonares, sin producirse
cambios significativos en las presiones'?.

Inmediatamente después del parto por descompresion aortocava
y redistribucién de flujo aumenta el retorno venoso, los volimenes
cardiacos y el gasto cardiaco, disminuyendo en horas posteriores. Sin
embargo, la normalizacién hasta llegar a pardmetros previos al emba-
razo es un proceso lento que puede durar hasta 5 meses.

Estos cambios exceden la capacidad de adaptacion de pacientes con
ciertas cardiopatfas, resultando en una alta tasa de fetos de bajo peso,
nacimientos prematuros y morbimortalidad materna’.

La prevalencia de las enfermedades cardiovasculares en mujeres emba-
razadas es de 0,5 a 4%; sin embargo, estas representan hasta el 20% de
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Figura 2. Ecocardiograma Doppler. A. Determinacion de la presion de la arteria pulmonar mediante espectro de la sefial de Doppler continuo de la requrgitacion tricuspidea. B. Medicion del

didmetro del tronco de la arteria pulmonar y sus ramas.

las causas indirectas de muerte materna®. Las principales entidades que
afectan a estas pacientes son la estenosis mitral, las cardiopatias congé-
nitas y las arritmias. La HTP, si bien es una enfermedad poco prevalente,
presenta el mayor riesgo de muerte (hasta un 32%) seguido por las pa-
cientes con vélvula protésica y las miocardiopatfas dilatadas®.

Weiss et al, en un estudio que incluy 27 pacientes con HTP primaria, evi-
denciaron que la mortalidad materna supera el 30%, siendo el momento
de mayor riesgo luego del alumbramiento por insuficiencia cardiaca su-
bita o progresiva. Ni las caracteristicas de los pacientes o el manejo peri-
parto ha modificado la mortalidad materna en la HTP primaria®.

Por lo previamente expuesto, las gufas actuales contraindican formal-
mente el embarazo en estas pacientes y recomiendan el control de
natalidad con anticonceptivos orales y preferentemente con el uso
concomitante de un dispositivo intrauterino (DIU)’.

Segun la Ultima gufa europea de HTP, esta se clasifica en 5 grupos
segun caracteristicas patoldgicas, fisiopatoldgicas y terapéuticas’. En
el caso de nuestra paciente, se han descartado la patologfa cardiaca,
pulmonar y tromboembodlica asi como desérdenes hematolégicos y
del coldgeno. Por ende, asociada a los fuertes antecedentes familia-
res, es probable que la etiologia sea idiopética o heredable.

Una vez superado el puerperio inmediato es necesario evaluar la
gravedad y el prondstico en la paciente para asi poder modular la
terapéutica.

Los factores de mal prondstico incluyen los extremos de edad (<14
0 >65 afos), capacidad de ejercicio reducida, sincope e insuficiencia
cardiaca derecha, de los cuales este Ultimo es el Unico presente en
nuestra paciente’.

Dentro de los pardmetros ecocardiograficos, la presencia de derra-
me pericardico, el tamario de auricula y el TAPSE reducido también
son indicadores de mal prondstico; sin embargo, la PSAP calculada
mediante este método no tiene valor pronéstico ya que depende de
multiples factores como el estado hemodindmico de la paciente y la
funcion del VD8,

Una prueba objetiva simple de realizar es la prueba de marcha de 6
minutos. Distancias menores a 300 metros y una caida de la satura-
cién mayor a 10% indican mal prondstico. A su vez, esta prueba es re-
producible y puede evaluar la respuesta al tratamiento®.

Tabla 1. Resultados del test de vasorreactividad pulmonar pre- y posinhalacién
de iloprost.

Basal Posiloprost
PA (mmHg) 113/64 120/67
FC (Ipm) 104 112
AD (mmHg) 1 7
PAP (mmHg) (media) 90745 (60) 93/46 (68)
PEAP (mmHg) 6 8
VM (I/min) 3,1 34
IC (I/min/m?) 19 2,1
RVP (dinas) 1702 1670
RVS (dinas) 1419 1176

PA: presion arterial. FC: frecuencia cardiaca. AD: auricula derecha. PAP: presidn arteria pul-
monar. PEAP: presién de enclavamiento arteria pulmonar. VM: volumen minuto. IC: indlice
cardiaco. RVP: resistencia vascular pulmonar. RVS: resistencia vascular sistémica.

Otro de los factores prondsticos es la clase funcional, que es el indicador
més importante de sobrevida. En pacientes con hipertension pulmonar
idiopatica o hipertension pulmonar hereditaria se evidencié una sobre-
vida de tan solo 6 meses en CF IV, 2,5 afios en CF Ill'y 6 afos en CF I/Il,
que es la clase funcional que presenta nuestra paciente actualmente'®.
Por otra parte, y en base a la conducta adoptada en nuestro caso, es
importante realizar el cateterismo derecho, no solo para confirmar el
diagndstico, sino también para valorar la gravedad del deterioro he-
modindmico y analizar la vasorreactividad de la circulacién pulmo-
nar. El agente de eleccién es el ¢xido nitrico (ON), aunque también
son utilizados el epoprostenol EV, adenosina EV y el iloprost inhalato-
rio. Debido a la disponibilidad limitada de las demds drogas, en nues-
tro medio el iloprost inhalatorio se utiliza de rutina.

Segun la dltima gufa europea, en pacientes sin respuesta al test de va-
sorreactividad, la eleccion terapéutica esté ligada a la CF.
Ultimamente la terapia combinada se utiliza reqularmente y ha
demostrado ser segura y eficaz. En una serie recientemente pu-
blicada con pacientes tratados seguin un objetivo (tfest marcha 6
min >380 m, consumo de oxigeno >10,4 ml/min/kg) con un tra-
tamiento escalonado, se pudo demostrar un aumento en la so-
brevida a 3 afios respecto pacientes tratados con monoterapia''.
Una de las principales estrategias de tratamiento en la HTP primaria
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es la anticoagulacion, ya que se han postulado multiples mecanismos
de trombogenicidad, desde inflamacién vascular, proliferacion celu-
lar, disfuncién endotelial, activacion plaquetaria y disminucion de fi-
brindlisis. Esto ya fue postulado desde la década del 70 y reciente-
mente expuesto en el estudio COMPERA, pero en las demas causas
de HTP no se pudo demostrar un beneficio neto de esta terapia'”. En
pacientes embarazadas la anticoagulacion contintia generando con-
troversia: por una parte existe mayor riesgo de sangrado pero, por
otra, la compresién abdominal, la vasodilatacion periférica, la estasis
venosa Yy activacién de la cascada de coagulacién predisponen aun
més el riesgo de tromboembolias®. En caso de anticoagular a estas
pacientes, hay consenso de que las heparinas son el firmaco de elec-
cioén, especialmente en las primeras 16 semanas de organogeénesis.
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