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Hipertension arterial pulmonar y
embarazo a gran altitud
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Resumen

La hipertension pulmonar, por tradicion, se ha clasificado en dos
categorias: primaria o secundaria, con base en las causas o factores
de riesgo asociados; sin embargo, a partir del Segundo Simposio Mun-
dial en Hipertension Pulmonar, realizado en Evian-les-Bains, Francia,
en 1998, se establecié una clasificacion clinica con el objetivo de
individualizar las diferentes categorias de hipertension pulmonar que
comparten hallazgos patoldgicos, caracteristicas hemodinamicas y
tratamiento similar, estableciéndose, a partir de ello, cinco grupos de
entidades claramente definidas. Se describe el caso de una paciente
obstétrica con hipertension arterial pulmonar grave a gran altitud, su
abordaje y tratamiento, que tuvo evolucién favorable. Las pacientes
con cardiopatias congénitas pueden tener descompensacion de la
misma y volverse sintomaticas con un evento estresante que conlleva
cambios fisiolégicos que ponen a prueba su capacidad funcional,
como es el embarazo. Este es uno de los pocos casos existentes en la
bibliografia acerca de cardiopatia congénita acianégena con hiper-
tensién arterial pulmonar a gran altura en una paciente obstétrica.
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Pulmonary arterial hypertension and
pregnancy at high altitude.
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Abstract

Pulmonary hypertension has been traditionally classified in two
categories: primary or secondary pulmonary hypertension, based on
associated causes or risk factors; although, during the Second World
Symposium in Pulmonary Hypertension held in Evian-les-Bains,
France, in 1998, a new classification was developed, with the objec-
tive to individualize the different categories of pulmonary hyperten-
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sion sharing pathologic features, hemodynamic characteristics and
similar treatment and nowadays this classification includes five well
distinguished types of pulmonary hypertension. We relate the case
of an obstetric patient with severe pulmonary hypertension at high
altitude, fortunately with favorable evolution. Patients with congenital
cardiac disease can become symptomatic in front of a stressful event
such as pregnancy. This is one of the few cases in literature about
congenital cardiac disease with severe pulmonary hypertension in

an obstetric patient.

KEYWORDS: pulmonary hypertension; high altitude; obstetric criti-

cal care

ANTECEDENTES

La hipertension pulmonar, por tradicion, se
ha clasificado en dos categorias: primaria o
secundaria, con base en las causas o factores
de riesgo asociados; sin embargo, a partir del
Segundo Simposio Mundial en Hipertension
Pulmonar, realizado en Evian-les-Bains, Fran-
cia, en 1998, se establecié una clasificaciéon
clinica con el objetivo de individualizar las
diferentes categorias de hipertensién pulmonar
que comparten hallazgos patoldgicos, caracte-
risticas hemodinamicas y tratamiento similar; a
partir de entonces se identificaron cinco grupos
de entidades: hipertension arterial pulmonar,
hipertension pulmonar debida a enfermedad
cardiaca izquierda, hipertension pulmonar
debida a enfermedad pulmonar crénica o hi-
poxia, hipertension pulmonar tromboembdlica
crénica vy, finalmente, hipertension debida a
mecanismos multifactoriales no identificados.
De hecho, la anterior clasificacion la utilizan
en la actualidad la Direccion de Alimentos y
Farmacos de Estados Unidos (Food and Drug Ad-
ministration), asi como la Agencia de Evaluacion
de Farmacos Europea. En el Quinto Simposio
Mundial de Hipertension Pulmonar, celebrado
en Niza, Francia, en 2013, se decidié mantener
la clasificacion mencionada; sin embargo, se
sugirié afiadir algunos datos relacionados con
la hipertensién pulmonar en pacientes pediatri-
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cos, asi como casos de hipertension pulmonar
persistente del recién nacido de madres que
reciben antidepresivos del tipo inhibidores de
recaptacion de la serotonina.*® En el Cuadro 1
se observa la clasificacion actualizada.

La hipertension arterial pulmonar es una enfer-
medad que afecta preferentemente a mujeres
en edad fértil y se caracteriza por aumento en la
presion arterial pulmonar con resistencia vascular
pulmonar, que puede incrementarse de manera
que puede producir insuficiencia ventricular
derecha e incluso la muerte si la paciente no
recibe el tratamiento adecuado. Las embarazadas
con hipertension arterial pulmonar, en especial
durante el trabajo de parto, pueden experimentar
resultados adversos relacionados con la demanda
fisiol6gica incrementada durante el embarazo, de-
bido a que pueden tener insuficiencia ventricular
derecha de manera aguda, con complicaciones
maternas y fetales asociadas. El tratamiento de la
hipertension arterial pulmonar con insuficiencia
ventricular derecha requiere optimizacién de
la precarga ventricular derecha y de la funcién
sistdlica, reduccion de la resistencia vascular
pulmonar y mantenimiento de la presion adrtica
para garantizar el adecuado llenado coronario
hacia el ventriculo derecho. En un estudio previo
se demostré que incluso 56% de las pacientes con
hipertension arterial pulmonar pueden fallecer
durante o después del parto. El valor de la presion
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Cuadro 1. Clasificacion de la hipertensién pulmonart

Hipertension arterial pulmonar (HAP)
Idiopética
Hereditaria: mutaciones asociadas con
Receptor de la proteina morfogénica 6sea tipo 2 (bone
morphogenic protein receptor type Il o BMPR)
Cinasa-1 del receptor parecido a la activina (activin-like-
receptor-kinase-1 o ALK-1)
Endoglina (ENG)
Decapentaplegic 9 (SMAD9)
Caveolina 1 (CAV1)
Miembro 3 de las proteinas de los canales de potasio
(KCNKS3)
Desconocida
Inducida por medicamentos y toxinas
Asociada con:
Enfermedad del tejido conectivo
Infeccién por VIH
Hipertensién portal
Enfermedad cardiaca congénita
Esquistosomiasis
Enfermedad venooclusiva pulmonar, hemangiomatosis
0 ambas
Hipertension pulmonar persistente del recién nacido

Hipertension pulmonar debida a enfermedad cardiaca
izquierda
Disfuncion ventricular sist6lica izquierda
Disfuncion ventricular diastolica izquierda
Valvulopatia
Obstruccion del tracto de entrada/salida, cardiopatia
congénita/adquirida del corazén y cardiomiopatias
congénitas

Hipertension pulmonar debida a enfermedad pulmonar
cronica, hipoxia o ambas

Enfermedad pulmonar obstructiva crénica

Enfermedad pulmonar intersticial

Enfermedad mixtas con patrones restrictivos/obstructivos

Apnea del suefio

Hipoventilacion alveolar

Exposicién cronica a gran altura

Hipertension pulmonar tromboembélica créonica

Hipertension debida a mecanismos multifactoriales no
identificados
Afeccién hematolégica: anemia hemolitica crénica,
alteraciones mieloproliferativas, esplenectomia
Alteraciones sistémicas: sarcoidosis, histiocitosis pulmo-
nar, linfangioleiomiomatosis
Alteraciones metabdlicas: enfermedad de Gaucher,
tiroidopatias
Otros: obstruccion tumoral, mediastinitis fibrosante,
insuficiencia renal crénica, hipertension pulmonar
segmentaria
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en la arteria pulmonar previo al embarazo es el
factor prondstico identificado mas importante.*®
Las guias recomiendan que las pacientes con
hipertension arterial pulmonar en edad reproduc-
tiva reciban anticoncepcion e incluso, en caso
de embarazo, debe considerarse la interrupcion
temprana (aborto terapéutico); recomendacién
gue implica aspectos morales importantes.®® De
manera reciente existen informes que ofrecen
mejores resultados cuando la paciente recibe un
tratamiento que contempla de manera secuen-
cial oxigeno suplementario, restriccion hidrica,
diuréticos, tromboprofilaxis, inhibidores de la
fosfodiesterasa (sildenafil, tadalafil, vardenafil),
bloqueadores célcicos, andlogos de prostaciclina
(iloprost, beraprost, epoprostenol, treprostinil,
selexipag), antagonistas de los receptores de
endotelina (ambrisentan, bosentan, macitentan)
y 6xido nitrico inhalado.'° Entre los farmacos
vasopresores e inotropicos puede considerarse
la administracién de noradrenalina, digoxina,
dobutamina (a dosis bajas) e incluso, levosimen-
dan; este ultimo con evidencia cada vez mayor
en pacientes obstétricas.’>1¢ De igual manera, se
prefiere la anestesia neuroaxial sobre la general,
por tener menor efecto en el tono vascular sisté-
mico y en la funcién cardiaca.'’*°

CASO CLINICO

Paciente femenina de 30 afios de edad, dedicada
a las labores del hogar, originaria y residente de la
ciudad de El Alto, Bolivia (4,150 metros sobre el
nivel del mar), menarquia a los 13 afios, telarca a
los 14 afios, pubarca a los 14 afios, ciclos mens-
truales regulares 28/4, inicio de vida sexual activa a
los 27 afios, con una pareja sexual, sin método de
planificacion familiar. Cursaba su primer embarazo
de 31.2 semanas de gestacion por fecha de Ultima
menstruacion, sin controles prenatales y sin ante-
cedentes personales patolégicos de importancia.

Acudid a consulta en Urgencias por disnea pro-
gresiva de tres semanas de evolucion, que llego
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a ortopnea; se decidio su ingreso a la unidad de
cuidados intensivos de Ginecologia y Obstetricia
(UCIGO). Al ingreso se reportd cifoescoliosis
importante de la concavidad izquierda, eviden-
ciada en la radiografia de térax (Figura 1), asi
como taquipnea de 42x’, saturacion de oxigeno
de 90% con FiO, 0.36 (puntas nasales a 4 L/min),
uso de musculos accesorios de la respiracion; el
electrocardiograma mostré evidente sobrecarga
ventricular derecha con ondas T invertidas,
desviacién extrema del eje QRS, asi como ex-
trasistoles supraventriculares aisladas (Figura 2).

Luego de conversar con la paciente, expresé
lo valioso que representaba su bebé y solicito,
bajo consentimiento informado, se considerara
conducta expectante mientras se iniciaba el
esquema de maduracion pulmonar fetal con
betametasona 12 mg/dia, IM, con dos dosis y
periodo de latencia de 24 horas, posterior a lo
cual se le realizé interrupcién del embarazo
bajo anestesia neuroaxial, sin complicaciones,
se obtuvo un producto masculino de 32 sema-
nas de gestacion por valoraciéon de Capurro,
Apgar 8/8. Durante el internamiento, la paciente
recibid tratamiento con restriccion hidrica, diu-
réticos, oxigeno suplementario, tromboprofilaxis

Figura 1. Radiografia de térax de la paciente.

Figura 2. Electrocardiograma en reposo de la paciente.

con enoxaparina y sildenafil 50 mg/12 horas,
VO, con lo que los sintomas disminuyeron de
manera importante; también se le realiz6 eco-
cardiografia trastoracica durante el puerperio,
gue reporto raiz adrtica de aspectos normales,
auricula derecha dilatada de grado moderado a
severo, con area de 36 cm?(valor normal <20
cm?), ventriculo derecho con cavidad dilatada
en grado leve a moderado, con diametro medio
de 45 mm (valor normal <35 mm) con funcidn
sistélica global normal, ventriculo izquierdo no
dilatado con paredes de grosor normal y funcion
sistdlica global y segmentaria conservadas, asi
como la cavidad de la auricula izquierda dila-
tada en grado leve, con &rea de 22 cm? (valor
normal <20cm?); en el tabique interauricular se
describio defecto sugerente de comunicacion
interauricular, con cortocircuito de izquierda a
derecha. Llamé la atencion la presion sistolica en
la arteria pulmonar de 96 mmHg, con resistencia
vascular pulmonar de 2.3 unidades Wood, por
lo que se concluy6 que se trataba de cardiopatia
congénita acianogena del adulto (comunicacion
interauricular). La paciente permanecio6 48 horas
mas en la UCIGO; después se le transfirio a la
sala de Cardiologia para continuar con protocolo
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de cardiopatia congénita del adulto. El recién
nacido se dio de alta hospitalaria sin inconve-
nientes, luego de siete dias de internamiento.

DISCUSION

En el caso particular de la hipertension arterial
pulmonar asociada con enfermedad cardiaca
congénita en adultos, una mayor cantidad de
nifios llegan a la edad adulta, se estima que
alrededor de 10% de adultos con enfermedad
cardiaca congénita también padecen hipertension
arterial pulmonar, lo que conlleva una repercusién
negativa en la calidad de vida y la supervivencia.
Un grupo de pacientes con fenotipo clinico bien
reconocido se asocia con sobrecarga volumétrica
y de presion (por ejemplo, en pacientes con corto-
circuitos), lo que a su vez implica mayor riesgo de
padecer hipertension arterial pulmonar.t?° En el
Cuadro 2 se comunica la clasificacién actualizada
de hipertension arterial pulmonar asociada con
enfermedad cardiaca congénita y en el Cuadro
3 se describen los criterios de reparacion de los
defectos cardiacos congénitos en hipertension
arterial pulmonar asociada.

Con base en lo anterior, y debido a que la
paciente tenia hipertension arterial pulmonar
grave con resistencia vascular pulmonar normal
en reposo, se realizd la evaluacion individual,
en la que destac6 que al momento de su aten-
cién no padecia eritrocitosis ni cianosis; sin
embargo, seglin la clasificacion, corresponde
a hipertension arterial pulmonar tipo 2 por hi-
pertension pulmonar asociada con cardiopatia
izquierda con comunicacién interauricular
con cortocircuito de predominio izquierdo
derecho, asi como un componente tipo 3 por
exposicion crénica a gran altura, por lo que la
paciente quedd bajo control estricto del servicio
de Cardiologia.

Se trataba de una paciente relativamente joven
gue tolerd, aparentemente de forma adecuada,
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Cuadro 2. Clasificacién de la hipertensién arterial pulmonar
asociada con enfermedad cardiaca congénita®

Sindrome de
Eisenmenger

Incluye todos los defectos extensos
intra y extracardiacos que inician como
comunicaciones sistémicas pulmonares
y con el tiempo progresan a elevacién
severa de la resistencia vascular pul-
monar y la reversién o comunicacion
bidireccional; usualmente la cianosis
es expresion de eritrocitosis secundaria
y dafio multiorganico

Cortocircuito Puede ser corregible o no e incluye

izquierda- defectos moderados; la resistencia

derecha vascular pulmonar esta elevada de ma-
nera leve a moderada, no hay cianosis
y la derivacion izquierda-derecha es
predominante

Defectos Elevacién marcada de la resistencia

intracardiacos  vascular pulmonar con defectos

pequefios pequefios, similar a hipertension arterial
pulmonar idiopatica, que no explica por
si sola la hipertension arterial pulmonar,
por lo que el cierre de los defectos esta
contraindicado

Hipertension Posterior a la reparacion del defecto

arterial congénito, la hipertension arterial pul-
pulmonar monar persiste durante meses o afios;
posquirurgica generalmente el fenotipo es agresivo

Cuadro 3. Criterios de reparacion de los defectos congénitos
e hipertension pulmonar!

indice de resis- Resistencia Corregible
tencia vascular vascular
pulmonar (uni- pulmonar
dades Wood/m?) | (unidades Wood)
<4 <2.3 Si (mediante
técnica quirdrgica
o intravascular)
>8 >4.6 No
4-8 2.3-4.6 Evaluacion indivi-

dual del paciente

los dos primeros trimestres del embarazo; sin
embargo, debido al importante aumento del vo-
lumen plasmatico que ocurre entre las semanas
28 y 32 de gestacion, la cardiopatia congénita
con la que cursaba (comunicacion interauricular)
se volvio sintomatica, como sucede caracte-
risticamente en este grupo de pacientes.?! La
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administracion de sildenafil permitié disminuir
los sintomas de la paciente, en relacion con la
reduccion de la resistencia vascular pulmonar,
asi como el resto de medidas terapéuticas reali-
zadas en este caso.

La primera medida a considerar en este caso
es la interrupcién del embarazo, por la elevada
mortalidad materna asociada; sin embargo, debe
destacarse que se respet6 la autonomia de la
paciente al expresar lo valioso que representaba
su hijo, asi como su deseo de recibir el esquema
de maduracion pulmonar fetal para aumentar
las posibilidades de supervivencia, al conocer
el riesgo que la prolongacién del embarazo
podria condicionar una grave descompensacion
cardiopulmonar.

CONCLUSION

Las pacientes con cardiopatias congénitas pue-
den tener descompensacion de éstas y tornarse
sintomaticas con un evento estresante que con-
[leva cambios fisiolégicos que ponen a prueba
su capacidad funcional como es el embarazo.

Este es uno de los pocos casos existentes en la
bibliografia acerca de cardiopatia congénita
aciandégena con hipertension arterial pulmonar
a gran altura en una paciente obstétrica; por
fortuna, con evolucién favorable para la madre y
el recién nacido.
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