
REVISTA ARGENTINA 
ORGANO DE SOCIEDAD 

NQ 2 

LA 

DE CARDIOLOGIA 
ARGENTINA DE CARDIOLOGIA 

ABRIL DE 1965 TOMO XXXII 

HIPERTENSION PULMONAR ESENCIAL 

E!ltudio clínico y hemodinámico de 4 casos 

Por 108 doctores 

JUAN PEDRO MACIEL, DIL MANCINI, ALFREDO BUZZI y 

JORGE FRANCHELLA 

La hipertensión pulmonar esencial, 
también denominada primitiva 0 idio- 

pática, es una afección caraderizada por 
un aumento progresivo de la presión 

vascular pulmonar a través de un in- 

cremento de la resistencia arteriolar del 

circuito menor, por causas aún no bien 

determinadas, originando una precoz so- 

brecar~a del corazón derecho y adqui- 
riendo un curso evolutivo más 0 menus 
rápido que no es alterado si~nificativa- 

mente por el tratamiento. 
Si bien es cierto que es una enferme- 

dad poco frecuente, Wood señala una in- 
cide~cia del 0,17 % entre las distintas 

cardiopatías 1; la introducción del cate. 

terismo cardíaco y de otros medios de 

diagnóstico en la práctica cardiológica, 
han posibilitado su diag-nóstico con m:!- 
yor frecuencia y seguridad de acuerdo a 

las numerosas publicaciones aparecidas 

en los últimos años. 

Permaneciendo aún su etiopatogenia 
en el terreno especulativo y a pesar de 

que su dia~nóstico sur~e ~eneralmente 
por exclusión de las demás causas ca- 

paces de alterar la normal contextura 
anatómica y / 0 funcional del árbol vas- 

cular pulmonar, creemos que presenta 

ciertas particularidades clínicas y evo- 

lutivas que la hacen identificable en 
la mayoría de los casas. 

El propósito de este trabajo es de co- 
municar los hallazgos clínicos, electro- 
cardiográficos, radiológicos y hemodi- 
námicos efectuados en cuatro casos de 
esta enfermedad, asimismo como sus 

características evolutivas y posibilidades 
terapéúticas. 

CONSIDERAClOJ'.:ES FlSIOP A TOLOGICAS 

De acuerdo alas leyes físicas de la 
hidrodinamia y específicamente a la ley 

de Poiseulle, la caída 0 diferencia de 

presión existente entre el punto inicial 
y final de un sistema tubular, es direc- 

tamente proporcional a la longitud del 

tubo y a la viscosidad y volumen del 

flujo circulante e indirectamente pro- 
porcional a la cuarta potencia del ra- 
dio del tubo, siendo por 10 tanto este 

último, factor principal en la regula- 
ción tensional. Aplicando estos concep- 
tos a la circulación pulmonar, el fac- 

tor considerado como radio del tubo 
estaría constituido por el calibre de 

las arteriolas pulmonares, determinan- 
tes de la resistencia vascular pulmonar 
a la altura arteriolar, constituyendo el 

volumen del flujo circulante el otro ele- 
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mento de consideración, si aceptamos 
que la lon~itud del sistema en un mis- 
mo individuo y la viscosidad san~inea 
no sufren variaciones significativas. Si 

bien es cierto que las condiciones ne- 
cesarias para la validez de la ley de 

Poiseulle no se encuentran totalmente 
realizadas en la circulación pulmonar 
humana, pues los vasos no son tubos 
rigidos, la sangre es un líquido seudo- 
plástico no homogéneo, la presión en 
los vasos no es continua, sino pulsátil, 
etc., podemos establecer mediante su 
aplicación las relaciones existentes en. 
tre presión, volumen circulante y re- 
sistencia vascular 2. De esta manera ten- 
dremos que el aumento de la presión 

vascular pulmonar podrá originarse a 

través de un aumento del fluio circu- 
lante 0 de una elevación de las resis- 
tencias, a la altura arteriolar 0 veno- 
auricular, ya que la circulación pulmo- 
nar también incluye las venas pulmona- 
res que abocan libremente a la auricula 
izquierda. 

Encuadramos dentro de la primer si- 

tuación fisiopatológica a la Hiperten- 
sión Pulmonar hipercinética, también 
denominada dinámica 0 volumétrica, 
presente en algunos casos de cardiopa- 
tías congénitas con cortocircuito arterio- 
venosos (comunicación interauricular, 
interventricular 0 persistencia del con-. 
ducto arterioso) y que, de acuerdo alas 
conocidas experiencias de Coumand, se 

produce cuando el fluio pulmonar au- 
menta en una proporción tres veces su- 
perior al flujo normal. 

El segundo mecanismo fisiopatológi- 

co determinante de hipertensión pulmo- 
nar, es dedr, la elevación de la resisten- 
cia vascular podrá originarse por una 
alteración funcional y I 0 orgánica de las 

arteriolas pulmonares a través de una 
vasoconstricción activa (Hipertensión 
vasoconstrictiva 0 reactiva) 0 de lesio- 
nes orgánicas obstructivas (tromboem- 
bolias) u obliterativas (reacción endo- 
telial en la periarteritis nudosa, lupus 
diseminado, etc.), d~ndo lugar a la Hi- 
pertensión pulmonar pasiva cuando el 
obstáculo se encuentra en el sector ve- 
nocapilar 0 auricular (Estenosis mitral, 
tumores intraauriculares, compresiones 
extrínsecas, etc.) 1. 

Teniendo en cuenta las distintas con- 

sideraciones fisiopatológicas expuestas es 

fácil comprender que en la determi- 
nación del sindrome de Hipertensión 
Pulmonar se conjugan por 10 general 
varios mecanismos etiopatogénicos, que 
deben ser tenidos en cuenta en el mo- 
mento en que se deba establecer el diag- 
nóstico diferencial. 

En el caso de la Hipertensión Pulmo- 
nar Esencial, la elevación progresiva de 
la resistencia vascular pulmonar no obe- 
dece a ninguna de las causas enumera- 
das, habiéndose sugerido las más va- 
riadas etiologías. 

El aumento del tono simpático vaso- 
motor de las arteriolas pulmonares así 

como la presencia de un agente vaso- 
constrictor circulante, no ha podido ser 

comprobado. Por otra parte la admi- 
nistración de bloqueadores gangliona- 
res así como la simpatectomia quirúr- 
gica, que de acuerdo a esta teoría rea- 
lizamos en uno de nuestros enfermos, 
no interfieren sig-nificativamente la evo- 
lución de la enfermedad 3. Se ha suge- 
rido la producci6n de embolias por lí- 
quido amniótico 0 secundarias a trom- 
bosis de los vasos uterinos, dada la ma- 
yor incidencia de esta enfermedad en el 
sexo femenino. Otros autores la incIu- 
yen dentro del tipo de las enfermedades 
inmunoalérgicas, atribuyendo su pata- 
genia al establecimiento de arteritis del 
árbol pulmonar 4. También se ha pos- 
tulado la existencia de un defecto con- 
génito de la capa media de las arterio- 
las pulmonares, originando focos necró- 
ticos y una secundaria reacción hi per- 
plástica de la íntima 5. 

En concIusión diremos, que de acuer- 
do a la descripción de est a afección en 
enfermos de muy corta edad así como 
a los estudios histopatológicos de Ed- 
wars y Heath, es probable la existencia 
de una forma congénita y otra adqui- 
rida de esta enfermedad 6 

CASUISTICA 

Caso 1 - E. N. W., mujer, de 28 años de 
edad, casada. 

Su cnfermedad comienza en el afio 1957, a 

los 23 años de edad, con sintomatología poco 
predsa: mareos, ahogos y precordialgias indc- 
terminadas. Por este motivo concurre al Ser- 
vido de Cardiologla del Policlínico Ferrovia- 
rio Central en febrero del mismo afio, don- 
de se la somete a un examen clínico y electro- 
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cardiográfico que no aporta datos positivos 

(vcr figura 1). La cnferma no completa eI 

examen y rcgresa a su domicilio. 

En el mes de abril de 1958 vuelve a concu- 

rrir al Scrvicio, cOl1statándose: Disnea de es- 

fnerzo que se fue .lcentuando en los últimos 

meses. Tos no productiva. Opresión retroester- 

nal y disnea nocturna que aparecía y cedia 

lcntamente sin las caracteristicas de la disnea 

paroxistica de la hipertensión veno-capiJar. Sin- 

cope de esfuerzo, el cual se presentaba cada 

vez con mayor frecuencia asociado a vómitos 0 

estado nauseoso, sin convulsiones. La pérdida 

de conocimiento duraba varios minutos, hasta 

10 ó 15' según la enferma, con recuperación 

cspon tá nea. 
Al examen ffsico no se observaba cianosis. 

No se comprobó ingurgitación YUb'lllar, hepalo- 

mcgalia ni edemas en miembros inferiores. El 

cxamen cardiovascular mostraba un levanta- 

miento sistólico en tercio inferior del esternón 

sugestivo de agrandamiento ventricular dere- 

cho, palpándose el 29 ruido en foco pulmonar. 

Auscultatoriamente el 29 ruido se cncontraba 

Figura 1. - Caso N9 1. Evolución electrocardiográfica, desde el comienzo de los sintomas (afio 

1957). Puede apreciarse la normalidad de~ trazado correspondiente, asf como la aparición de 

signos típicos de sobrecarga de cavidades derechas en el trazado efectuado al afio siguiente 

(1958). Y en los trazados posteriores. 
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aumentado de intensidad. No se auscultaban 
sop]os. La T.A. era de 100/70 y el pulso poco 
am plio, regular y de una frecuencia de 65 pOl' 
minuto. 

EI E.C.G. (figura ]) mostraba signos de so- 
brecarga de V.D., con complejos rsr' en VI y 
onda T negativa hasta V4. La onda P era de 
ailo voltaje y acuminada. 

La telerradiografía mostraba un agrandamien- 
to de la silueta cacdfaca a expensas del V.D.. 
con dilatación del tronco y ramas principales 
de la A.P. sin aumento de la vascularización 
periférica. 

Se efectuó c1 diagllóstico presuntivo de Hi- 
pertensión Pulmonar Esencial, controlándosela 
periódicamente; 

La acentuación de los sintomas, especialmen- 
te en 10 que se refería a la frecuencia de los 
estados sincopales y la acentuación de la dis- 
nea, asimismo como cl progresivo aumento 
tie la sC'brecarga de las cavidades derechas apre- 
ciado radiológica y electrocardiográficamente. 
indica ban el curso rápidamente evolutivo de la 
enfermedad. POl' est~ motivo se procedió a in- 
temarla en febrero de 1959, a ]os efectos de 
actualizar su estado y completar su estudio me- 
diante un cateterismo cardíaco, e1 cual confir- 
mó eI diagnóstico clínico presuntivo y demos- 
tró el aumento de la presión vascular pulmo. 
liar. (Figura 3). 

De ?cuerdo a la concepción etiopatogénica 
que algunos autores aceptan para esta enfer- 
mcdad, se decidió efectuar una denervación 
bilateral de la arteria pulmonar, la cual se 
realizó en dos tiempos (10 y. 27 de julio de 
1959) 

. Durante eI acto quirúrgico se tomó ma- 
terial de pulmón para biopsia, la cual infor- 
maba: Pequeñas zonas de atelectasia. Conges- 
tión vascular. Arteriolas pulmonares con pa- 
redes gruesas. Engrosamiento de ]a capa inter- 
na e hipertrofia de la capa media. Fue dada 
de alta el 20-3-59 y vuelta a reinternar eI 21-7- 
60, a los cfectos de valorar los resultados de la 
cirugía. 

EI examen realizado. no demostró ninguna 
mejoría apreciable. Continuaba con disnea de 
esfuerzo y manifestaba acentuado dolor opre- 
sivo retroesternal. Los episodios sincopales Sl' 

presentaban con más frecuencia, hasta 3 por 
día según la enferma, y se acompañaban de 
fuerte dolor precordial, cianosis, hipotensión 
arterial y bradicardia como 10 pudimos cons- 
tatar nosotros durante el período en que estu- 
vo internada. En algunas oportunidades pre- 
sentó convulsiones, pOl' 10 cual se Ie efectuó 
una punción lumbar y un E.E.G., sin encon- 
trarse alteraciones de significación. 

Los trazados E.C.G. (figura I) y las radio- 
grafías no mostraron una mejoría respecto a 

los signos de sobrecarga de Ias cavidades dere- 
chas, siendo dada de alta en agosto de 1960. 

Un año más tarde, en agosto de 1961, volvió 
a ser internada para ser sometida a nuevos 
exámenes de controlo:' A pesar que el E.C.G. 
su.geria una disminución de la sobrecarga ven- 
tncular derecha (figura I) la sintomatologia 
se había acentuado y eI nuevo cateterismo 
~racticado demostró un aumento de las pre- 
slOnes de V.D., y de A.P. así como una insa- 
turación arterial. (Figura 3). Al finalizar cJ 

cateterismo cardíaco la enferma presentó un 
cuadro de colapso de manifiesta gravedad, de- 
biéndosele perfundir en forma continua Levo- 
fed durante 12 horas, para mantener la ten- 
sión arteria I. 

En este momento de su evolución ya se 
había instalado un cuadro de claudicación de 
ventrículo derecho con ingurgitación yugular, 
edemas en rniembros inferiores y hepatomega- 
lia. Asimismo, luego de las crisis sincopales, 
la enferma presentaba agitación motriz y ma- 
nifestaciones de confusión mental. 

Fue medicada con corticoides, Serpasol, di- 
gitálicos y diuréticos obteniéndose escasa res- 
puesta terapéutica, siendo dada de alta eI 
10-X-62 Y falleciendo al año siguiente en el 
I ugar de su rcsidencia habitual. 

----- 
Cn.50 2.- J. de C., mujer de 30 aíios de cdad. 

casada. 
Rcficrc cI comienzo de su enfermedad a la 

época de su Último embarazo, en 19!,6, cuando 
contaba con 24 años de edad, manifestando dis- 
nea de esfuerzo, palpitaciones y edemas en 
miembros inferiores que fueron aumentando 
progrcsivalUente~ Esta sintomatología la obli- 
gó a permanecer en cama durante los Últimos 
mescs del embarazo. 

Luego del parto, que se efectuó sin trastor- 
nos de significación, continuó manifestando la 
sintomatología antedicha agudizándose en e1 

año último con la aparición de epi80dios carac- 
tcrizados pOl' palpitaciones, sensación de oprc- 
sión precordial y pérdida de conocimiento, 
que duraban pocos minutos y que se presen- 
tahan cspecialmente durante los esfuerzos. La 
enferma manifestaba ponerse "rígida" sin con- 
vulsiones, quedando en algunas oportunidades 
con cierto grado de confusión mental. En otras 
ocasiones pl'esentaba palpitaciones y dolor pre- 
cordial sin pérdida de conocimiento, observan- 
do expectoracitSn herrumbrosa. 

EI examen cardiovascular efectuado mostró: 
levantamiento sistólico del tercio inferior del 
('sternón. Palpación del 2\> ruido con levanta. 
miento sistólico en el 2\> E.l.1. Auscultación 
de un 2\> ruido intenso y único así como un 
soplo s;stólico suave (1/11) en el 2\> E.I.I. 

La tensión arterial era de 1I0/SO y e1 pulso 
deamplitud normal, regular, con una frecuen- 
cia de 90 pOl' minuto. 

No había cianosis, constatándose discrelo 
edema en ambos miembros inferiores. EI híga- 
do se palpaba ados traveses de dedo pOl' de- 
ba.io ..'Iel reborde costal. 

EI E.C.G. mostraba una acentuada sobrecar- 
ga sistólica de V.D., con onda T "isquémica" 
hasta V4, y ondas P de alto voltaje y acumina- 
d:ts especialmente en D2, y en Jas precordiales 
V2 y V3. En VI era predominantementc nc- 
gativa. 

l.a telerradiografía mostraba un acentuado 
agrandamienlo de la silueta cardíaca a expeu- 
sas de las cavidades derechas, con una arteria 
pulmonar aneurismática con sus ram as prin- 
cipales dilatadas que contrastaban llamativa- 
mente ('On la hiperclaridad de la periferia pul- 
monar (Fig. 2). 
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Figura 2. - Caso N9 2. Telerradiografía fron- 
tal. Agrandamiento de la silueta cardíaca. Acen- 
tuala èilatación del tronco de la arteria pul- 
monaI' y de sus ramas principales. Escasa vascu- 

larización periférica. 

E\ c.ateterismo canlíaco efectuado mostró 

\Ilia accntuada elevación de las presiones del 

circuito pulmonar, siendo su presión sistó1ica 

similar a la del circuito arterial. Asimismo s~ 

encontró elevada la presión media de auricula 
derecha con una media del capilar pulmonar 
ll(Hmal. 

La oximetría descartó la presencia de un 
shunt arteriovenoso, no existiendo insatura- 

ción arterial (Fig. 3). 
Tratada con digitálicos, diuréticos, corticoi- 

des y resel'pina no mostró una mejoría signi- 

ficativa, siendo dada de alta el 10-9-62 para 

Irasladarsc' a su domicilio y falleciendo al año 

siguíente según referencia de sus familiares. 

----- 
CllSO 3. - C. H., 23 años de edad, soltero. 

Scxo masculino. 20.XII.1961. 
Refiere el comienzo de su enfermedad tres 

aîíos atds. a los 20 años de edad, con manifes- 
taciones de disnea de esfuerzo que Ie impidie- 
ron continuar con la práctica de deportes que 
rca]izaba habitualmcnte (natación, tenis, etc.). 

La disnea se fue acentuando en forma pro- 
gresiva hasta que últimamente aparecía al suo 

bir una escalera 0 al caminar 200 metros con 

paso sostenido. 
En el mes de abril presentó dos episodios 

de disllea, dolor prewrdial y pérdida de cono- 
cimiento que duraron pocos minutos y cedic- 

ron espontáneamente, siendo la recuperación 
ICllta y progresiva. 

En el mes de junio, a causa de un episodio 
kbril fue sometido a un examen general, in- 
,licándos( Ie la existencia de una cardiopatía 
COil disparidad de criterios en cuanto a su 

diagnóstico, 
, 'r 10 cual fue medicado con 

antibióticos, digitálicos y diuréticos. 

Reintegrado a sus tareas habituales vuelve 
a manifestar episodios sincopales con 105 es- 

fuerzos que se presentan más asiduamente y 

que se acompañan de disnea, dolor precordial. 
hipotensión arterial y bradicardia. 

Efectuada su internación el examen físico 

realizado demostró: EnfeTlno no cianótico, ta- 
quicárdico (110 x'), sin disnea de reposos. Se 

palpaba el choquc .Ie la punta ell eI 69 KU. 
por fuera de la linea medioclavicular, aumen. 
tando en intensidad y extensión. A ]a ausculta- 
ción ,e comprobó un 2Q ruido aumentando 
de intensidad 3 en el foco pulmonar, COil un 

t~ 
" 

Presiones (mm Hg) '" .. '" 

Caso Fecha Cap. '" .5a :. a 
= ;:II' . a.. 

A.D. V.D. A.P. pulm. A.F. Oximetría (Vol. 0, %) . a ..-, ."~ :I . 

Md. indo V.C.S. V.C.!. A.D. V.D. A.P. A.F. .. -, ~~~ . >~ 
00 

K de W. . 
18 78/35 1",64 16.77 ],,50 16,09 16.76 21.92 96 4.2 930 

29 9 III 10 78/5 7,5 95/65 
59 md. 55 

5 95/55 
X 15 95/8.13 6 13.40 14,91 13.93 13,69 IM4 17,60 SO :;'8 1.295 

61 md. 70 

J. de C. 10 100/45 
30 'i? XI 9 100/48 8 100/70 13A3 14,24 14.08 14,00 14,6" 21,24 !In 3,9 1.163 

2 62 md. 65 

C, H. 28 140/65 
23 ~ XII 12 140/10 9 II,!l5 1],77 12,87 12,28 20.78 9] 2,1' 2,379 

3 61 md. 90 

A. de L. 5 70/25 
24 9 V 8 70/7 6 110/60 15,37 16,35 16,11 1"),62 20,38 90 -" 408 :J .~) 

4 64 md.40 

Figura 3. - Cliteterismos cardíacos efectuados a los cuatro pacientes. En el Caso NQ 1 se reali- 

zaron dos cateterísmos con un intervalo de dos años y medio, apredándose la evolutividad de 
la enfermedad. Obsérvese el aumento de la resistencia vascular pulmonar en todos los casos, 

especialmente en los tres primeros. 
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Ier ruido norma!. No se auscultaron soplos. 
No se comprobó hepatomegalia, edemas ni in- 
gurRitación yugular. 

EI E.C.G. mostraba una acentuada sobrecar- 
ga del ventrícllio derecho tipo sistólico, con la 
onda P acuminada y aumentada de voltaje. 

l.a telerradiografía demostró un agranda. 
miento de la silueta cardÍaca 2 a expensas 
de las cavÍdades derechas, con una acentuada 
saliencia del arco de la arteria pulmonar y 

dilatación de sus ramas principales con hiper. 
claridad periférica. 

Con el diagnóstico presuntivo de hiperten 
ción pulmonar esencial fue cateterizado el 28. 
XII-61 (Fig. 3), confirmándose el diagnóstico 
y hallándose una presión sistólica de 140 mm 
de Hg en el ventrículo derecho. La oximetría 
descartó la presencia de cortocircuitos. 

EI enferrno fue dado de aIta falleciendo el 
IO.V-62 a causa de un cuadro sincopa!. 

----- 
Caso 4. - A. de L., 24 afios de edad, casada. 

Sexo femenino. 24-10-64. 
La enferma refiere que desde Ios 17 años 

presenta episodios de palpitaciones y pérdida& 
de conocimiento agregándose en los úItimos 
tiempos dolor precordial y sensación de falta 
de aire. Fue tratada pOl' diversos facu]tativos 
sin resuItado positivo. 

Desde hace tres meses nota una acentuación 
de la sÍntomatología con ]a aparición de he. 
moptisis durante ]os esfuerzos, por 10 cual 
decide trasladarse desde la Pcia. de Mendoza 
a esta Capital para su tratamiento. 

EI cxamen físico cfectuado aportó ]os si- 
guièntes datos: Enferma sin cianosis ni eúe- 
m'as. T.A.: 100/70. l'recuencia central: 80 por 
minuto. 

EI choque de ]a punta se palpaba en el 59 

E.I.I. pOl' fuera de la línea hemiclavicular, así 
como un levantamiento sistólico en el tercio 
inferior del esternón. A uscultatoriamente sc 
comprobó la existencia de un reforzamiento 2 

del 2'? ruido en el foco pulmonar, el cual 
era único. En el mismo foco se auscultaba un 
"click" de eyección y un soplo sistólico 2 

pro. 
to y mesosistólico. En el 29, 39 Y 49 espacios 

intercostalcs izquierdos junto al borde esterna] 
se auscultaba un soplo diastólico 3 aspirativo 
que seguía al 29 ruido y cuya intensidad au- 
mentaba durante la inspiración profunda ha- 
ciéndose más grave. 

EI E.C.G. mostraba una sobrecarga tipo sis- 

tólica del ventrículo derecho asÍ como ondas 
P acuminadas en D2. VI Y V2. Las ondas T 

de las precordialcs eran negativas hasta V4. 
l,a telerradiografía indicaba un agranda- 

mien to de la silueta cardíaca a expensas de las 
cavidades derechas con una acentuada dilata- 
ción de la arteria pulmonar y sus principales 
j-amas con campos j>ulmonares claros, espe- 
Cialmente a nivel de ambos vérticcs y zonas 
subclavicularcs. 

Se realizó eI diagnóstico presuntivo de hiper- 
tensión pulmonar, tipo esencial 0 secundaria 
a la persistencia del conducto arterioso, fun. 
damentado esto último en la presencia del so- 
1'10 diasló]ico d{'scriplO. 

E] cateterismo cardíacoctectuadà el 5-5-64 
110 demostró la presencia de cortocircuito, fra- 
casando los repetidos intentos realizados con 
cl objeto de atravesar el presunto "ductus" 
con el catéter. La tensiometría demostró un 
aumenV) de las presiones de ']as cavidades de- 
rechas. con ]a presión del capilar pulmonar 
normal (figura 3). 

A pesar de los resultados obtenidos median- 
te ]a exploración hemodinámica y teniendo en 
ClIenta la gran importancia del diagnóstico di- 
[ercncial a los cfcctos del tratamiento, se efec- 
tuó en un segundo tiempo una aortografía se- 
Jectiva Ja clla] descartó en forma definitiva la 
presencia de un "ductus" persistente. 

La cnferma fue medicada con diuréticos. 
corticoides, reserpina y sedantes sin obtener 
mejoría de significación. En ]a actualidad es 
controlada periódicamente en Consultorios Ex- 
ternos. 

DISCUSION 

De acuerdo a la sintomatología des- 
cripta en nuestros cuatro casos el cua- 
dro clinico de esta enfermedad se ca- 
racteriza fundamentalmente por la pre- 
sencia de disnea y síncope de esfuerzo 
que se presentaron invariablemente en 
todos los enfermos. La disnea ha sido 
señalada como p-l primer síntoma de 
consideración aparecido en el comien- 
zo de la enfermedad, con 0 sin sensación 
de opresión precordial, asumiendo ca- 
racterísticas de evolutividad en cuanto 
a su intensidad y magnitud del esfuerzo 
para producirla. La ortopnea general- 
mente no se presenta hasta el final de 
la enfermedad cuando se establece la 
insuficiencia cardíaca 7. 

EI síncope de esfuerzo es el síntoma 
cardinal de esta afección como se pue- 
de certificar en las historias clínicas de 
nuestros enfermos y como ha sido repe- 
tidamente señalado en la bibliografía 4, 
5,7, así como causa frecuente de muerte 
repcntina. 

Tanto la disnea como eI síncope de 
esfuerzo se explican a través de la im- 
posibilidad de incrementar en forma 
adecuada el gasto cardíaco debido a la 
obstrucción arteriolar pulmonar 5, con- 
secuencia hemodinámica que hace su- 
mamente lábiles a estos enfermos, inca- 
paces de tolerar la menor agresión físi- 
ca. Se describen en la literatura nume- 
1'Osos casos de muerte repentina por la 
administración en forma inyectable, ya 
sea intramuscular 0 endovenosa, de di- 
versos fármacos como Digital, barbitú- 
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ricos, diuréticos, etc., 0 durante la reali- 
zación de angiocardiografías y cateteris- 

mo cardiaco 9,10. En dos casos nuestros 
el catetcrismo cardíaco fue muy mal to- 

lerado, especialmente la enferma corres- 

pondiente al caso NQ 1, que presentó 

un cuadro de shock persistente ante el 

cual fue necesario realizar una perfu- 
sión continuada de noradrenalina du- 

rante un lapso aproximado de 12 horas. 

La opresión precordial remeda al do- 

lor de tipo anginoso y aunque algunos 

autores como Harrison 10 atribuyen a 

una distensión de la arteria pulmonar 
durante el esfuerzo 8, la mayorfa pien- 
sa que es debido a una insuficiencia co- 

ronaria relativa secundaria a la hiper- 
troiia del ventriculo derecho y al gasto 

cardiaco fijo 5,7. Se ha señalado tam- 
bién que el acentuado aumento de la 
presión sistóIica y diastóIica del ven- 
trículo derecho durante el ejercicio 

constituyen un import ante obstáculo a 

la circulación coronaria. 
La aparición de palpitaciones espe- 

cialmente durante los esfuerzos 0 en si- 

tuaciones de hiperemotividad, también 
fueron señaladas por nuestros enfermos, 
asi como des de ellos manifestaron ha- 
ber tenido hemoptisis probablemente 
vinculadas a episodios obstructivos de 

las pequeñas arteriolas pulmonares. 
n.~seamos también llamar la atención 

sobre la frecuente aparición de mani- 
festacÏones psiquicas como estados de 

ansiedad, excitación 0 depresión, pre- 
sentando dos de nuestros enfermos epi- 
sodios 

. 

de agitación psicomotriz. Esta 

sintomatologia p,íquica e3 atribuida a 

trastornos de la circulación cerebral por 
di~minución del volumen minuto, aun- 
que su verdadero mecanismo no puede 
aún considerarse como definitivamente 
conocido 9. 

En el examen físico se puede consta- 

tar la presencia de cianosis, como 10 

pudimos hacer en el caso N9 1 durante 
la evolución de la enfermedad, como 
expresión de insaturación arterial de- 

mostrada en el segundo cateterismo 

efectuado a la paciente (Fig. 3). La 
aparición de cianosis puede deberse al 

establecimiento de un "shunt" veno- 
arterial a través de un foramen oval 

permeable y como consecuencia de la 
elevación de la presión auricular dere- 

cha, 0 a través de múltiples anastomosis 
art~riovenosas intrapulmonares. En es- 

tos casos haciendo respirar al enfermo 
oxigeno al 100 x lOO~ no se produce una 
.elevación de la saturación arterial 10 

. 

Cuando esto último ocurre es necesario 

pensar en una alteración de la hemato- 
sis por bloqueo mecánico de la circula- 
ción pulmonar en ciertas porciones del 

pulmón con la consiguiente inadecuada 
distribución del flujo capilar pulmo- 

nar o. Los estudios anatómicos realiza- 

dos en esta enfermedad han revel ado la 

frecuente aparici6n de alteraciones obs- 

tructivas vasculares a veces acompaña- 
das de pequeños intartos pulmonares. 

Cuando se produce la claudicación 

cardíaca la estasis periférica se agrega 

como factor agravante de la cianosis, 

apareciendo como es lógico suponer las 

manifestaciones resultantes de la hi per- 

tensión venosa: edemas, hepatomegalia, 
ingurgitación yugular, etc. 

El examen cardiovascular muestra de 

acuerdo a nuestra experiencia con los 

casos presentados, los siguientes signos 

primordiales: a) Levantamiento sistó- 

lico a la altura del tercio inferior del 

esternón, como expresión semiológica 

del agrandamiento del ventrículo dere- 

cho; b) Levantamiento sistólico y ma- 
tidez a la altura del 2Q E.I.I. como con- 

secuencia de la acentuada dilatación 
del tronco de la arteria pulmonar, asi- 

mismo como la palpación franca del 29 

ruido; c) Auscultación de un 29 ruido 
de gran intensidad, único 0 desdoblado 

con segundo componente más intenso, 
sin soplos (como en 105 casos NQ I Y 

N9 3) 0 con un ~opb sistólico suave en 

el foco pulmonar (caso N9 2). En el 

caso N9 4 se auscultaba además del so- 

plo sistólico, un soplo diastólico en 29, 
39 y 49 espacios intercostales izquierdos 

de tonalidad cambiante con la respira- 
ción y de tal intensidad que nos hizo 

pensar en la existencia de un "ductus" 

persistente, y que era debido a una insu- 

ficiencia pulmonar. El "click" de eyec- 

ción es también un frecuente hallazgo 

auscultatorio. 
Hemos observado como una caracte- 

ristica común, la hipotensión arterial 

agravada durante los episodios sinco- 

pales y que consideramos motivada por 
la fijeza del gasto cardíaco. En dos de 
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nuestros enfermos (casos 1 y 3) nos 
llamó la atención el hallazgo de bradi- 
cardia basal que se acentuaba en algu- 
nas oportunidades durante las ya seña- 
ladas crisis sincopales y que puede atri- 
buirse.a una acción va?;al refleja. 

El examen radiológico muestra cier- 
tas caracteristicas de fundamental im- 
portancia para la valoración diagnósti- 

ca, como puede observarse en la figura 
NQ 2. Se puede apreciar el aumento de 

la silueta cardíaca a expensas de las 

cavidades derechas asimismo como 13 

acentuada dilataciÓn del tronco de la 
arteria pulmonar que a veces adrmiere 
caracteres de aneurismática, y de sus 

ramas princinales, confí!>'urando hilios 
de (Tran magnitud en abierto contraste 
con 1a escasa vascularización de la peri- 
feria nulmonar 10 cual determina una 
imaQ'en particular, como si las ramas 
pulmonares principales estuvieran "am- 
putadas". 

Las nosiciones oblicuas son Miles pa- 
ra certificar v valorar e1 r-rado de aqran- 
damiento de las cavidades derechas v 

fundamentalmenfe para descartar el au- 
mento de tamaiío de las cavidades iz- 

quierdas. 

La angiocardiografÍa scleetiva está in- 
dieada en aqueJIos casos en que se pre- 
sentan dudas dia!!néJsticas, como nos 
ocurriÓ en el caso NQ 4 en el cual efee- 

toamos una aoTtografía por vÍa retró- 
grada para descartar la nresencia de un 
e~n:11 arterioso permeable. 

EI exam en elertrocardio[!ráfico mues- 
t ra características comunes a los cuadros 
de sobrecarga derecha fipo "sistólico", 
cHando la enfennedad ha Ileg-ado a su 
ncríodo de estado (Fip'. ]\. Señalaremos 
fHTld:1mentalmente: a) DesviaciéJn del 
cic eléctrico hacia 1:1 derecha; b) Cora- 
zón vertical; c) Onda P tipo "congéni- 
ta". acuminada, de alto voltaie y eje 

"!éctrico hacia la izquierda. A veces en 
]a precordial VI presenta un impor- 
l:1nte componente negativo (Fig. I), 
que 10 consideral)los producto de la 
accntuada dilatacir')\1 de ]a auricula de- 
recha y de 1a rOlación cardíaca, que 
puede dar la falsa impresiéJn de creci- 
miento biauricular. En las precordiales 
V2 v V3, sin embargo, loma las caracte- 
rísticas típicas de la hipertrofia auricu- 

lar derecha; d) Complejo qR,en VI, 
como expresión de la extrema sòbrecar- 

ga sistólica del ventrículo derecho. Pue- 
de observarse "astillarnientos'" en la ra- 
ma ascendente 0 vértice de la onda R, 
así como en el comienzo de la enferme- 
dad pueden aparecer compleios del VI 
tipo rsr' para ir transformándose pro- 
gresivamente en qR. (Fig. 1); e) La 
onda T es negativa hasta V4 0 V5, con 
características de "T coronaria" como 
expresión de la insuficiencia coronaria 
reIativa por prohable desprooorción en- 
tre el crecimiento de la nared ventricu- 
lar v su irrig-ación sanguínea. 

En la fig-ura NQ I puede ()hservarse 
]a evolución electrocardiográfica segui- 
cIa por la paciente desde la iniciación 
de ]os síntomas hasta su faIlecimiento. 

VI examen hemodindmico efectuado 
a través del cateterismo carcHaco, si bien 
presenta ciertos riesg-os dada la comen- 
tada la biIidad de estos enfennos. brin- 
da elementos de considerable imnortatl- 
cia para el diag-nóstico v valoraci(Hl 
funcionaI de los pacientes (Fig-. 3). Se 

puede apreciar el considerable aumento 
de las presiones sistólica y diastÓlica 
del ventrículo derecho así como de la 
presión media de la auricula derecha. 
mientras que la presiéJn del capilar pul- 
monar se mantiene dentro de Iímites 
norm ales. La oximetría permite descar- 
tar los "cortocircuitos" arteriovenosos 
así como detenninar eI grado de satu- 
ración arterial. Ante la duda diagnósti- 
ca de flue la hipertensión sea secunda- 
ria :1 alguno de los tipos de comunica- 
ciÓn intracardiovascular, se puede utili- 
zar eventualmente algunos de los indi- 
cadores conocidos (colorantes, g-as hi- 
drógeno, ete.) , 

0 la ang-iocardiografía 
seIectiva 9. 

Los dos cateterismos efectuados en el 
caso N9 1 con intervalo de 31 rheses, 
mostró un aumento de las presiones de 
las cavidades derechas y el establecimien- 
to de insaturación arterial (Fig. .3) 

, indi- 
cando la evolutividad de la enfennedad. 
Sin embargo algunos autores realizando 
cateterismos seriados en esta afección, 
han encontrado períodos que iban de 
2 a 4 años en los cuales no se encontró 
aumentos significativos de las presiones 
del árbol vascular pulmonar, 10 cual 
indicaría que esta enfermedad puede 
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presentar períodos estacionarios 9. 

En las fases iniciales de la enferme. 
dad 0 durante ciertas etapas de su des. 

arrollo la presión arterial pulmonar 
puede ser lábil, aumentando durante 
el ejercicio y disminuyendo al respirar 

oxígeno durante 15 ó 20 minutos 0 

ante la acción de ciertos fármacos como 
la Aminofilina, Serpasol, etc., como 10 

pudimos comprobar en el caso NQ 4. 

Pero en las etapas finales de la en fer- 

medad las presiones permanecen fijas, 

sin responder significativamente a la 
acción de los fármacos mencionados ni 
al oxígeno, como expresión del predo. 
minio de las alteraciones orgánicas. 

EI examen de la función þulmorzar 
a través de la espirometría es útil para 
descartar las enfermedades intrínseca. 
mente pulmonares 9,10. En nuestros en. 
fermos no se hallaron alteraciones de 

significación, siendo muy escasas las 

modificaciones de la capacidad vital. 

EI diagnóstico de la hipertensión pul. 
monar esencial se realiza generalmente 
por exc!usión, aunque de acuerdo al 

estudio efectuado en nuestros pacientes 

presenta ciertas características clínicas 

y evolutivas muy particulares. En pri. 
mer lugar debe descartarse la hiperten' 
si6n pulmonar secundaria a un "shunt" 
especialmente por defecto del tabigue 
interventricular 0 persistencia del con. 
ducto arterioso, que si bien pueden pre. 
sentar un cuadro dínico muy semejan. 

te, es difícil no tengan antecedentes de 

la existencia de so pI os significativos 0 

la evidencia de sobrecarga de las cavi. 
dades izquierdas. La comunicación in. 
terauricular difícilmente presenta una 
cvolución semejante en cuanto a su sin. 
tomatología y magnitud de la hiperten. 
sioo 11. De cualquicr manera el catete. 
rismo cardíaco, la utilización de indica. 
dores 0 la angiocardiografía nos brin- 
dan elementos de juicio suficientes para 
descartar la presencia de una comunica. 
ci6n anómala entre ambos circuitos. 
Con cl mismo criterio los mencionados 
métodos de diagnóstico nos permiten 
separar aquellos cuadros de hiperten- 
sión pulmonar secundarios a hiperten. 
sión veno.capilar (estenosis mitral, tu. 
mores intraauriculares, etc. 12) 

, que pre. 
senten por excepción una sintomatolo- 

gía ycaracterísticas evolutivas muy atí. 
picas. 

Existen enfermedades del parénquima 
pulmonar c:omo el broncoenfisema, tu. 
berculosis, pneumoconiosis, fibrosis pul- 
monar idiopática 0 síndrome de Ham- 
man Rich, etc., que suelen cursar con 
hipertensión pulmonar 1,9,10, pero el 

examen dinico radiológico asi como el 

cstudio de la función pulmonar permi. 
ten diferencÎarlos con razonable certe- 

Ia. Asimismo c:iertas enfermedades de 

sistema como la periarteritis nudosa 0 

e1 lupus diseminado nueden originar 
lesiones obliterativas de las arteriolas 

pulJ1lonares con el consiguiente aumen. 
to de la presión vascular pulmonar, 
:1t1l1que generalmente presentan mani. 
ff'slacìones hioerérgicas generalizadas 
(fif'hre. lellcocitosis. eritrosedimentación 
ace1er;Hia. etc.), v localizaciones en 

otros órganos 0 tejidos 1,12. 

La aFección más difícil de diferenciar 
(k h hinertensión Pllimonar esencial, 

f"; sin hW'1r a dudas la tromboembolia 
11l"dtinll' de puJmón oue cursa en forma 
sl1ha!Tl1da con mllV escasas manifestacio. 
I'l'S cl1nic'1s ;',13. Aún desde el punto de 
vist a an:itomooatolór!Ìco se presentan 
dificIIltades diagnósticas pues es he. 
cllente olle los émbolos se recanalicen v 

Sf' organicen nroduciendo un engrosa. 
J1lientn fibroelástico de la intima de las 

:1I'teriolas como se observa en Ja hiper. 
fensi('m pulmonar esenciall,9. Por otra 
parte f'S mllY frecuente oue en esta últi. 
l1la ;l Fección se produzcan trombosis ar- 
terio1ares. 

FI cunn de la enfermedad es gener;!l. 
mente råpirlo V progresivo a partir (leI 

comiel17o de la sintomato10gía. En los 

tres en fermos nIJestros faUecidos 1a en. 
ff'.rmedad duró !í. Iì y 4 años. respectiva. 

mentp. nresentando en 1a f'nferma qUf' 

;!ct.uall1lente vive una evolución de 7 

:1"OS- "Rrennf'r CIa como término medio 
rlf' virl'l ilesde el comienzo de los sínto. 

mils. rle Iì meses a 5 años, aunque f'xis. 
ten en Ja bibliografía casos oue han 
f'volucionildo más lentamente (de 10 a 

15\ años 7,9,10 

E1 tratamiento instituido no se ha 
mostrado eficaz. Pretendiendo actuar 
sobre e1 factor funciona1 vasoconstric. 
tor y de acuerdo a 1a demostrada acción 
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Figura 4. - Electrocardiogramas cfectuados antes y después de la "simpatectomía quirúrgica" 
en el Caso N\' I. En el último trazado (20-V-61) puede observarse una menor negatividad de 
la onda T en las precordiales derechas como expresión de una probable disminución de la 
"sobrecarga" del ventrículo derecho. aunque clínica y hemodinámicamente la enfermedad cou- 

tínuó su curso evolutívo. 

hi potensora pulmonar de diversas dro- 
gas como la aminofilina, gangliopléji- 
cos, reserpina, ete. H, las hemos utiliza- 
do sin log-rar ningún beneficio efectivo. 
Siempre siguiendo similar criterio fisio- 
patológico Hi efectuamos en el caso NQ 
1 la simpatectomía quirúrgica de ambas 
ramas de la arteria pulmonar y si bien 
los trazados electrocardiogr;ificos efec- 
tuados posteriormente insinuaban una 
disminución de la sobrecarga del ven- 
trículo derecho, las manifestaciones clí- 
nicas y el aumento de la rcsistencia vas- 
cular pulmonar demostrado en el sc- 

gundo cateterismo, indicaban un curso 
evolutivo de la enfermedad (Fig. 4). 

La utilización de antibióticos v corti- 
costeroides con el objetivo de interfe- 
rir procesos inflamatorios no reditua- 
ron beneficios aparentes. Los anticoagu- 
lantes tienen una indicación precisa en 
aquellos casos en que se sospeche la exis- 
tencia de un proceso tromboembMico. 

Ante la aparición de síntomas de in- 
suficiencia cardíaca congestiva, se em- 
pleará como es ]ógico suponer, ]a me- 
dicación 'clásica. 
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