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La hipertensión pulmonar primitiva, idiopática 0 esencia1, es 

una enfermedad que aparece a cualquier edad de la vida, de origen 
desconocido, de evolución fatal a corto plazo des de el comienzo de 
la sintomatología y que se caracteriza anatómicamente por una hi- 
pertrofia del ventrículo derecho acompañada generalmente qon 
alteraciones de las arterias pulmonares. 

Hasta una época relativamente reciente su conocimiento se 

basaba en datos morfológicos y fué confundida con la enfermedad 
de Ayerza 1. Posteriormente fueron publicadas nuevas observaciones 

de estas esclerosis pulmonares primarias en niños y adultos 2, 3 'Y 4 

hasta que en 1940, C. Lian 5 utiIizó la denominación que Ileva en 
Ia actualidad, aunque algunas de las observaciones clínicas por él 

presentadas no pertenecen presumiblemente a la enfermedad que 
estudiamos. Con el advenimiento del sondeo cardíaco fué posible 

confirmar el aumento de presión en la arteria pulmonar y com- 
pIe tar el estudio clínico-patológico de esta afección 6,7,8,9. 

Nuestra experiencia se basa en cinco observaciones en niños 

entre I y 12 años de edad con diagnóstico confirmado por autopsia 
o sondeo cardíaco y examinados entre 1949 y 1955. Si consideramos 

que en ese plazo de seis años hemos revisado 2.094 niños con car- 
diopatías congénitas, notamos que la hipertensión pulmonar pri- 
mitiva es poco frecuente (0.24 %). Analizaremos a continuación 
Ia historia cIínica de uno de nuestros pacientes y Iuego compara- 
remos Ios haIIazgos clínicos y hemodinámicos de todos ellos entre 
sí y con los encontrados por otros autores. 

I.V.R. (observ. 3). Se trata de una niña de 7 y medio años de edad nacida 
a término, sin <;ntecedentes persona]es dignos de mención. Su desarrollo fué 

normal. Nunca ha padecido de do]ores articu]ares. Su sintomato]ogía comenzó 
haee tres meses con disnea de esfuerzo progresiva y cianosis dudosa, a pesar 

que ya un. año atrás ]e habían hecho (no se sabe por qué causa) una te]erra- 

. Servicio de Cardio]ogía del Hospital de Niños. Laboratorio de hemodi- 
namia "Dr. Martin R. Arana". BuenOli Aires, Argentina. 
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diC'grafía de tórax que mostraba un agrandamiento cardíaco (RGT: 58.1 0/0) 

(fig. la). En el momento del examen, se veri fica disnea permanente con 
aleteo nasal, subcianosis, pero sin hipocratismo digital. Ingurgitación yugular. 
Maniobra de Dressler positiva. La punta del corazón se palpa' en el VI espacio 

inlercostal izquierdo a la altura de la linea axilar anterior. ,No se percibe . 

frcmito, ni sopla alguno. Ruidos canHacos normales. Pulsos radial y femoral, 
débiles. La P.A. por el método palpatorio es de llO mm. de Hg. EI hígado se 

pa'pa, animado de latidos, a cinco traveses de dedo por debajo del reborde 
costal derecho. Se palpa polo inferior de halO. EI electrocardiograma (fig. 2) 

muestra un eje eléctrico desviado a la derecha a + 1320. Ä P a + 550. Ä T a 

-300 .Hipertrofia de auricula derecha y sobrecarga sistólica de ventrículo dere- 

du. En el examen radiográfico, se nota un marcado agrandamiento cardíaco 

FIG. I, a. - Telerradiografía obtenida un aiio antes del comienzo de la sinto- 
matología. FIG, I. h. - Telcrradiografía actual. 

(RCT: 68.1 %) (fig. lh), arco medio enderezado, hilios norm ales y animados 
de latidos con circulación pulmonar disminuída en la periferia. Los bordes del 
cbrazón laten normal mente. Agrandamiento de las cavidades derechas. Auricula 
lzquierda norma:. El recuento de hematíès arroja una cifra de 6.750.000 con 
18 grs.% de hemoglohina (105 %). La angiocardiografía muestra en la pri- 
mera pelicula (lig. 3a) el agrandamiento de la aurícllia derecha; en la placa 
2, se ve que el ventrículo derecho está tamhién notablemente agrandado (la 

cåm'ara de salida Ilega hasta casi el horde izquierdo de la silueta cardíaca) y 

en la última placa (fig. 3b) nos hallamos aun con un dextroangiocardiograma 
demostrando de esta manera la dificultad del vaciamiento del ventrículo dere- 

cho. El sondeo cardíaco realizado en dos oportunidades nos muestra hiperten- 
sión pulmonar, ausencia de conocircuito intracardíaco con saturación normal 
en sangre arterial (97 %) , 5.8 vol. % de diferencia arteriovenosa de 02 y un jndi- 
ce cardíaco de 3.7 I/mn/m2. 
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A pesar del tratamiento instituido para su insuficiencia cardíaca comienza 
con edemas maleolares y fallece cuatro meses más tarde en anasarca. 

COMENTARIOS 

Como vemos en el cuadro I, no existe predominancia de sexo 
a diferencia de 10 sostenido por Soulié 8, que encuentra una mayor 
proporción en el sexo femenip.o. La sintomatología comienza con 
disnea de esfuerzo, que en general progresa bastante rápido hasta 

transformarse en permanente con marcada incapacidad del paciente, 
A pesar de 10 afirmado,'por Brenn'er 3, la cianosiS"no es constante 

y en nuestros casos su presencia estaría vinculada a la deoxigena- 

FIG. 2. - Electrocardiograma "en barrage" del ventrículo derecho. 

ción periférica por insuficiencia congestiva pues, a pesar de existir 

subcianosis, la saturación arterial era normal (Dbs. 1, 3 Y 5). En 
la observación 2 había una comunicación interauricular asociada 

con "shunt" de derecha a izquierda (86 % de saturación en la au- 
- 

rkula izquierda) que explica la ligera insaturación periférica (91 % 

en arteria femoral). En otros casos la cianosis podría deberse a 

la existencia de "shunts" intrapulmonares microscópicos 10. 

No hemos observado en nuestra serie, los característicos accesos 

sincopales con el esfuerzo acompañados de pérdidadel conocimien- 

to tan bien analizados por Dressler en esta enfermedad 11. Los do- 
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Jores anginosos precordiales que se presentan en el 23 % de .Ios 

casos 6 tam poco han sido manifestados por nuestros pacientes. En 

ningún caso han padecido de hemóptisis, palpitaciones 0 han guar- 

dado la posición de ortopnea. Cuando se desarrolla insuficiencia 

cardíaca, ésta es de tipo congestivo con ingurgitación yugular, he- 

patomegalia, edemas y ascitis. En una observacióñ existía insufi- 

cienCla tricuspídea. 

FIG. 3, a. - Dextroangiocardiograma que muestra ]a enorme aurícu]a derecha. 

En ]a fig. 3, b se visua]iza e] extraordinario agrandamiento de] tractus de salida 
de] ventrícu]o derecho y de ]a arteria pu]monar. 

A la auscultacìón se percibe segundo ruido pulmonar gene- 

ralmente reforzado, pero sin SoplO cardíaco. Sin embargo, puede 

encontrarse un suave soplo sistólico en el foco de la pulmonar 0 

en la punta como nos sucediera en una observación, 0 de mayor 

intensidad y aun durante la diástole 6. 

EI e1éctrocardiograma es característico (Fig. 2) Y semejante al 

obsf'rvado en las estenosis pulmonares de grado severo 12: es una 

sobrecarga sistólica del ventrículo derecho 13 0 "en barrage" 14. Se 

caracteriza por desviación a la derecha del eje eléctnco con posíción 

eléctrica vertical del corazón Hi y ondas T negativas hasta V5 0 V6. 

Las ondas P sugieren, en general, hipertrofia auricular derecha, 
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tanto en las derivaciones standard como en las precordiales (según 
el criterio de Ziegler) 16. 

En el examen radiológico se verifica agrandamiento cardíaco 

o 
IX: 
~ 
< 
;:J 
u 
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a veces de grado pronunciado. EI tronco y las ramas de Ia arteria 
puImonar laten vigorosamente en eI hilio, pero su imagen contras~a 

con la hiperclaridad de Ios campos pulmonares periféricos. En làs 

posiciones oblicuas se puede apreciar el agrandamiento de IaS ca. 
vidades derechas y eI tamaño normal de la aurícuhl izquierda. 

La angiocardiografía confirma el agrandamiento de la aurícula 
y ventrículo derechos (tanto de Ia cámara de relleno como del 
mfundíbulo de Ia arteria puImonar) y muestra un retardo en Ia 
evacuacíón de Ia substancia opaca, pues persiste el dextroangiocar- 
<liograma hasta Ias pIacas tardías. Estos signos y la claridad de lo!> 

campos pulmonares dan una imagen angiocardiográfica similar a 

la hallada en Ia estenosis pulmonar severa con ambos tabiques ce- 
rrados 12. 

CUADRO II 

EI sondeo cardíaco realizado en cuatro casos (cuadro N9 2) 
demostró Ia presión aumentada en Ia arteria pulmonar que osciló 
entre 63 y 110 mm. de Hg. para la sistólica. Es interesante señalar 
que las cifras tensionaIes más elevadas en Ia arteria puImonar y en 
el ventrículo derecho (superiores incluso a Ia presión sistémica) fue- 
ron halladas en el Únicocaso sin insuficiencia cardíaca detectable 
cIinicamente (observación 2) y en cambio, en los otms tres Ia pre- 
sión fué sensiblemente menor. Un hallazgo sÌlniIar puede compro- 
barse revisando otras pubIicaciones 6. Este hecho podría ser atri- 
buído a que Ia presión sistólica ventricular desciende aI claudicar 
eI ventrículo derecho, al mismo tiempo que sube Ia presión dias- 
tólica en dicha cavidad (observ. I). No obstante,' en un caso a 

pesar de existir una neta insuficiencia cardíaca, el cateterismo rea- 
lizado en dos oportunidades, mostró una presión diastóIica de 0 

(observación 3). La presión media en Ia aurícula derecha osciIaba 
entre 4 y 12 mm. de Hg. 
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La pre'sión capilar fué determinada en un caso y era normal, 
como sucede en forma al parecer constante en esta afección 6,7,8,.9. 

La resistencia pulmonar total fué encontrada elevada en la única 
observación en que fué determinada (1.065 Dinas/seg/cm-"). El 
ifldice cardíaco es normal (Obs. 3) 0 disminuido 6, 7, 8, 9. En un 
caso fué posible cateteriiar la auricula izquierda a través de una 
comunicación interauricular demostrando la oximetría la ausencia 

de "shunt" de izquierda a derecha. 

FIG. 4. - Considerable hipertrofía de la túnica media de las arteriolas pulmo- 
nares. Abajo a la izquierda puede verse una arteriola pulmonar con espesa- 

mien to de la intima. 

La anatomia patológica * probó, en nuestros dos casos autop- 
siados, una notable hipertrofia y dilatación de la aurícula y del 

ventrículo derechos, los tabiques estaban cerrados y las válvulas 

aurículoventriculares y sigmoideas aórticas y pulmomues, eran 
normales. EI tronco y las ramas de la arteria pulmonar estaban muy 
dilatados y en estas últimas había placas de ateroma. Histológica- 

mente ** se obtuvieron elementos suficientes como para hacer el 

. Agradecemos a los Dres. J. E. Mosquera y E. Lascano su valiosa contri- 
bución en d estudio anátomopatológico, habiendo cedido este último la pieza 
anatómica de la obs. 3. 

u La histc10gía y las consideraciones fisiopatológicas han sido super- 
visadas por los Ores. Jesse Edwards y Luis M. Recu, de la Clinica Mayo, Ro. 
chester, 'linn. a qnienes agradecemos su valioso aporte. 

- 157 



R. KREUTZER, G. G. BERRI, J. A. CAPRILE Y A. D. GONZÁLEZ PARENTE 

diagnóstico, por exclusión, de hipertensión pulmonar primitiva. Las 
modificaciones observadas a nivel del árbol arterial pulmonar con- 
sistian, esencialmente, en una marcada hipertrofia de la media'. de 
las pequeñas y gran des arterias musculares (fig. 4) del mismo tipo 
que la hipertrofia de la media que se asocia a la hipertensión pul- 
monar de causa conocida. Las modificaciones vasculares en estos 

dos casos están siendo objeto de un estudio detenido y serán posi- 
blemente motivo de una comunicación ulterior. Existian, en ciertos 
sect ores del ,árbol vascular, modificaciones de la intima, pero la 
interpretación inicial es que estas modificaciones no desempeñaron un 
papel fundamental en la fisiopatologia de este sindrome. 

No se observa ninguna diferencia entre la morfologia histoló- 
gica de las arterias pulmonares de estos casos y la hallada en otras 

,cardiopatias como el complejo de Eisenmenger, ductus invertido, 
ventriculo único sin estenosis pulmonar, etc. La lesión dominante 
es la hipertrofia de la media de las arteriolas hasta los precapilares 

y recién en una etapa posterior se producirían las modificaciones 
de la intima que podrian estar vinculados a procesos traumáticos 0 

degenerativos. 

Para explicar estos halIazgos podemos invocar dos mecaniSmos: 
1 Q) una causa desconócida condiciona una hipertensión del pe- 
queño círculo que origina como mecanismo de defensa, una hi per- 
trofia de la media y, con el tiempo, una hiperplasia de la intima. 
Esta última convierte al sistema vascular en rigido e inmodificable, 
agravando aún más el cuadro; 2Q) la hipertensión pulmonar en los 

niños pequeños, podría deberse a la persistencia de las caracteris- 

ticas histológÏcas de las arterias pulmonares fetales. 
, 

Pero, en algunas observaciones de la literatura la histölogía de 
las arterias pulmonares es normal 4, 17, 18 10 que hablaría a favor de 

que las modificaciones en las arterias pulmonares son secundarias 

y necesitan cierto tiempo para hacerse presentes. Fué precisamente 

por no haber encontrado modificaciones histológicas en el árbol 

pulmonar que De Navasquez 17 denominó a este síndrome, hiper- 
trofia cardiaca idiopática. 

Diagnóstico diferencial. - Debe hacerse con todas aquellas car- 
diopatias en que la presión en la ,arteria pulmonar es más 0 menos . 

igual a la sistémica.19 Dentro de ell as mencionaremos: la amplia co- 

municación interventricular, el ventrículo único sin estenosis pul- 
monar, el tronco arterioso verdadero y las que desarrollan compli- 
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caciones vasculares en el árbol pulmonar, como. la estenosis mitral, 
la comunicación interauricular y el ductus. Descartadas todas elIas, 
en dos de nuestros pacientes por la autopsia y en las tres restantes 

por el cateterismo cardíaco, es que formulamos el diagnóstico de 

hipertensión pulmonar primitiva. Conviene no olvidar la posibi- 

lidad de la hipertensión pulmonar secundaria a la altura, con un 
cuadra clínico muy fácil de confundir con la primitiva como nos su: 

cedió en una observación 20. 

Pronóstico. - Con respecto al pronóstico diremos que de nues- 
tra serie han fallecido 4 pacientes poco tiempo después del co- 

mienzo de la sintomatología, con un cuadro de insuficiencia car- 
díaca congestiva. En algunos casos puede producirse la muerte 
súbita 3. El pranóstico sombrío de nuestra pequeña serie coincide 

con la opinión de los demás autores 3.8.9. EI único paciente que 
sobrevive, desde hace más de 2 años, es la obs. 2 nacido en La Paz 
(Bolivia) y que en la actualidad reside en Baltimore (U.S.A.), Y 

que quizás corresponda a un caso de hipertensión pulmonar secun- 

daria a la alt~ra con mejoría por haber cambiado de clima. 

Tratamiento. - EI tratamiento clásico de la insuficiencia car- 
diaca da muy poco resultado y no modifica el curso inexorable de 

la enfermedad. Como hipotensores pulmonares se han ensayado, 

con resultados por demás inciertos, drogas simpaticolíticas y adre- 
nolíticas del tipo del Prisco line por vía paraenteral u oral 6. Nues- 

tra obs. 2, se hall a en tratamiento con ácido nicotínico" (5 mg. de 

nicotinamida dos veces por día) al parecer con resultado favorable. 

RESUMEN Y CONCLUSIONES 

Se analizan cinco observaciones de niños menores de 12 años 

àe edad afectados de hipertensión pulmonar primitiva, cuyo diag- 
nóstico ha sido basado en la autopsia (2 observaciones) 0 en el 

sondeo cardíaco. 

En ellos hemos encontrado: 

19) Disnea intensa y de grado progTesivo, cianosis inconstante, 
segundo ruido pulmonar reforzado, electrocardiograma "en b~rrage" 
del ventrículo derecho, agrandamiento cardíaco con arco medio sa- 

liente y circulación pulmonar disminuída en el examen radioscópico. 

29) La angiocardiografía mostró un agrandamiento de las ca- 

. Tratamiento indicado por la Dra. H. Taussig. 
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vidades derechas con retardo en la evacuación del ventrículo de- 

recho. 

39) EI sondeo cardíaco demostró en cuatro observaciones hiper- 
tensión pulmonar de grado moderado 0 acentuado. En el único 

caso en que fueron determinadas, la presión capilar y el índice car- 

diaco eran normales y la resistencia arteriolar pulmonar se hallaba 

aumentada. 

4Q) De los cmco pacientes, cuatro fallecieron en insuficiencia 

cardíaca congestiva y en el que sobrevive, se plantea la duda si la 

hipertensión pulmonar pudo engendrarse secundariamente a la al- 

tura. 

59) En la autopsia de dos casos, se encontraron además de la 

hipertrofia de las cavidades derechas, alteraciones histológicas de 

las arterias pulmonares caracterizadas preferentemente por hi per- 

trofia de la túnica media. 
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RÉSUMÉ ET CONCLUSIONS 

Dans 5 enfants de moins de 12 ans, Ie diagnostique d'hypertension pulmonaire 
primitive se fit par l'autopsie (2 cas) ou par Ie cathétérisme cardiaque. Clini- 
quement ils présentèrent une intense dyspnée progressive, cyanose inconstante, 
second bruit pulmonaire renforcé, éléctrocardiogramme avec surcharge systolique 
ventriculaire droite, agrandissement cardiaqlle avec arc moyen saillant et circu- 
lation pulmonaire diminuée pendant I'éxamen radioscopiqlle. L'angiocardio- 
graphie montra un agrandissement des cavités droites avec retard dans l'évacuation 
du ventricule droit. Le cathéterisme cardiaqlle montra dans 4 ahservations une 
hypertension plllmonaire moindre ou accentuée. Dans I'unique cas oÙ elles 
furent détérminées, la préssion capilaire et l'index cardiaque étaient normaux 
et la résistance artériolaire pulmonaire était augmentée. Des cinque malades, 
4 "moururent en insuffisance cardiaque congestive et dans Ie survivant on doute 
si I'hypertension pulmonaire eut été engendrée par de I'altitude. Dans l'autopsie 
de deux cas, on trouva en plus de l'hypertrophie les cavités droites, des altérations 
hystologiques des artères pulmonaires characterisées de préférence par I'hyper- 
trophie de la tunique moyenne. 

SUMMARY 

]h 5 children less than 12 years old, the diagnosis of primary pulmonary 
hypertension was confirmed by necropsy or hy heart catheterization. Marked 
and progressive dyspnea, inconstant cyanosis, increased P2, right ventricular 
systolic strain on the ecg, enlargement of the heart with prominence of the 
pulmonary conus and decreased pulmonary circulation on the X-Ray, were 
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pr~sent. Angyocardiographycally, enlargement and slow emptying of the light 

heart was demonstrated. Heart catheterization showed moderate marked 

hypertension within the pt,llmonary artery. In one case, "capillar" presst,lre and 

the cardiac index were determined and found to be normal., Four ~f the 

cardiac index were determined and .found to be normal. Four of the patients 

died in heart failure; in the only surviving child, pulmonary hypertension may 
possibly be adscribed to low barometric pressure (high mountain disease). 

Necropsy findings in two cases included right ventricular hypertrophy and 

medial hypertrophy of the pulmonary arteries. 

ZUSAMMENFASSUNG 

Bei 5 Kindem unter 12 jahren wurde Diagnose primärer Lungenhypertension 

durch Autopsie (2 Fälle) oder durch Herzkatheter gemacht. Klinisch zeigten sie 

intensive fortschreitende Dyspnoe, wechselnde Cyanose, den zweiten Pulmonarton 

verstärkt, ein EKG mit rechtsseitiger systolischer Kammerüberbelastung: und in der 

röntgonoskopiscben Untersuchung Herzerweiterung mit Ausbuchtung des mit- 

tleren Bogens und verminderte Pulmonarzirkulation. Die Angiokardiogr:tfie liess 

eine Erweiterung der rechten Herzhöhlen mit Verlansamung der Entleerung der 

rechten Kammer erkennen. Die Herzsondierung ergab bei 4 beobachteten Fällen 

Pulmonarhypertension mässigen oder hohen Grades. Bei dem einzigen Fall in 

welchem sie bestimmt wurden, waren Kapillardruck und Herzindex normal, der 

pulmonäre Arteriolenwiderstand erhöht. Van den 5 Patienten starben 4 an 

Stauungsherzinsuffiziens, bei dem überlebenden besteht der Zweifel ob die 

Pulmanarhypertension im Gefolge der Höhe (?) sekundär entstehen konnte. 

Bei der Autopsie zweier Fälle fanden sich ausser der Rechtshypertrofie, histolo- 

gische Veränderungen der Pulmonararterien hauptsächlich durch Hypertrophie 

der tunica media charakterisiert. 
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