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HIPERTENSION PULMONAR PRIMARIA

Presentacion de un caso con estudio hemodi-
ndamico y anatomopatologico.

P. pE RABAGO y R. CEBALLOS.

Laboratorio Cardiorrespiratorio y Departamento Anatomo
patolégico del Instituto de Investigaciones Clinicas y Me-
dicas. Director: Profesor (. JimENgz Diaz. Madrid

Con los nombres de “hipertrofia idiopatics
del ventriculo derecho™ '* e “hipertrofia del ven-
triculo derecho de origen oscuro™” '" se han des-
crito casos de hipertrofia intensa de dicho ven-
triculo en ausencia de enfermedad cardiaca o
pulmonar y aparentemente sin causa alguna.
Algunos de estos casos se acompanaban de ar-
terioesclerosis de las arterias pulmonares, a la
que se hizo responsable de la hipertrofia del
ventriculo derecho, por lo que fueron califica-
dos de “arterioesclerosis primaria de la arteria
pulmonar”. Clinicamente se sospecho a veces
y posteriormente se ha demostrado con la ayu-
da del cateterismo cardiaco, que estos casos cur-
san con gran hipertension del circulo menor.
ARMSTRONG ' y ROSENBAUM ', senalan el punto
de vista de ROSENTHAL y BALBONI, respectiva-
mente, de que la arterioesclerosis pulmonar pri-
maria afecta fundamentalmente a las arterio-
las, mientras que la arterioesclerosis de las
grandes ramas seria secundaria a hipertension
pulmonar. Parece evidente que la presencia y
grado de arterioesclerosis pulmonar es muy va-
riable en estos casos y raramente de suficiente
intensidad como para entorpecer la circulacion
pulmonar, no siendo rara en individuos de me-
nos de cuarenta anos aparentemente normales
desde el punto de vista circulatorio, y existien-
do casi siempre en las pequenas arterias mus-
culares pulmonares de sujetos de mas de cua-
renta anos gin hipertensién pulmonar . Por otra
parte, las alteraciones presentes en las arterias
pulmonares se parecen a las de las arterias pe-
riféricas en casos de hipertension del circulo
mayor, lo que sugiere que sean causadas por la
hipertension *, y en la actualidad se conocen es-
tos casos con el nombre de “hipertension pul-
monar primaria o idiopatica”.

Fara poder diagnosticar esta enfermedad hay
que excluir principalmente la existencia de car-
diopatias congénitas, enfermedades del parén-
quima pulmonar, cifoescoliosis, sifilis y lesion
mitral. Su relativa rareza merece la presenta-
cion del siguiente caso:

P. L. B., enferma de cuarenta ¥y un anos, que ingresa
en la Clinica el 11 de junio de 1956. La historia comien-
za bruscamente, en enero de 1955, con mareos y dolor
epigdstrico v retroesternal al andar o subir escaleras,
desapareciendo esta sintomatologia al pararse unos mi-
nutos para reaparecer de nuevo al reanudar la marcha.
En cuatro o cinco ocasiones los mareos fueron auténti-
cos desmayos, cayendo al suelo con pérdida de la con-
cieneia durante uno o dos minutos, encontrindose a con-
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tinuacién muy cansada y con sudoracion profusa. Los
sintomas se hicieron cada vez mas intensos y tres me-
ses mis tarde comenz6 a tener tos seca, nauseas y vo-
mitos, sobre todo después de las comidas. Notaba ade-
mds las extremidades frias, a veces con hormigueos, e
intensa astenia. Durante el verano de 1955 tuvo edemas
maleolares, que mejoraron al restringir el sodio de la
dieta. En octubre de 1955 desarrollé franca insuficien
cia del ventriculo derecho, con edemas y ascitis, que obe-
decié al tratamiento, desapareciendo también la tos vy
vomitos. Nunca tuvo ortopnea, disnea paroxistica o he-
moptisis. No tenia antecedentes reumaticos ni de enfer-
medades pulmonares o lues.

La exploracion fisica revelaba una enferma bien cons-
tituida y nutrida con color moreno de la piel v ligero
tinte cianético de conjuntivas, labios y extremidades, In-
tensa hipertricosis de cara, que obligaba al afeite diario
Yugulares ingurgitadas con marcado pulso venoso pre-
sistolico. La auscultacion de pulmén era negaliva. Se
palpaba latido impulsivo cardiaco en region precordial
cerca de la mitad inferior del borde esternal izquierdo
sugiriendo hipertrofia del ventriculo derecho. No habia
frémitos. La auscultacion revelaba un soplo sistélico de
grado III en mesocardio y un intenso refuerzo del se
gundo tono pulmonar. El higado estaba aumentado de

tamafo, unos 2 e¢m. por debajo del reborde costal, con
borde duro. No se }.;‘]]:fil}:i el bazo. Las extremidades
eran frias v habia ligeros edemas maleolares. El pulso
radial era pequefio, ritmico, a 90 latidos por minuto. La
presion sanguinea era 140/110 mm. Hg, No tenia fiebre
El electrocardiograma ifig. 1) mostraba intensa sobre
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carga sistolica del ventriculo derecho, con T invertida
en precordiales hasta V6, v grandes R en precordiales
derechas. En la radioscopia y radiografia de térax (fi-
gura 2) se apreciaba prominencia marcada del arco pul
monar con dilatacion del tronco y ambas ramas de arte-
ria pulmonar. No habia aumento de las pulsaciones in-
trinsecas de los vasos pulmonares, Vascularizacién pul-
monar periférica normal o disminuida, Aorta pequena.
Impresion de dilatacién e hipertrofia intensa de ven-
triculo y auricula derechos. No dilataciéon de auricula
izquierda, con transito normal de la papilla de bario por
el es6fago. En el andlisis de sangre existia poliglobulia
de 5,06 millones de hematies, 17,6 gr. de hemoglobina
por 100 c. c. de sangre y una velocidad de sedimenta-
cion de 1,5 de indice. El andlisis de orina era normal, asi
como las pruebas de funcion hepdtica.—colinesterasa,
243 mm*® CO,/100 mm® de suero; floculacién de la cefa-
lina-colesterol (Hanger), negativa; turbidez del timol
(MacLagan), 3,5 unidades; turbidez del sulfato de zinc
(Kunkel), 12,9 unidades; globulina gamma, 0,781 gr.—y
la eliminacién de 17-cetoesteroides, 4,7 mg, en las veinti-
cuatro horas, determinados en dos dias diferentes. El ca-
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teterismo cardiaco, practicado el 15 de junio de 1956, de-
mostrdé una intensisima hipertension de 135/65 mm. Hg
en arteria i'EI]!I!['T'l:l]' Y lna f'}f'l":ﬁ'liil’!
mids baja de lo habitual, en “capilar pulmonar venoso'
4 mm. Hg. de presion media. Existia hiposistolia hemo-
dinamica del ventriculo derecho, con una pre i
lica de 23 mm. Hg., y consecuentemente habii

w——

normal, aunt

s5i0n en la auricula derecha con grandes ondas “a" de

23 mm. Hg. La saturacién arterial periférica estaba dis-
minuida a 80 por 100 y la diferencia arteriovenosa era
enorme, 12 volimenes por 100, sugiriendo intensa dismi-
nucion del volumen de expulsiéon cardiaco. Las excursio-
nes de la sonda demostraron intensa dilatacién de arte-
ria pulmonar y cavidades derechas. No existia ningin
indicio de cortocircuito arteriovenoso. En resumen, los
datos de cateterismo correspondian a un intenso aumen-
to de las resistencias pulmonares precapilares, lo que
CUTLER ¥ cols. han denominado “sindrome de bloquec
vascular pulmonar” ®, Las reacciones seroldgicas de la
sifilis fueron negativas.

En vista de la historia v datos clinicos, que permitian
excluir una lesion mitral (ausencia de ortopnea o disnea,
de dilatacién de auricula izquierda y de estasis pulmo-
nar periférico), una cardiopatia congénita con cortocir-
cuito arteriovenoso (falta de estasis pulmonar periférico
Y morfologia electrocardiografica), enfermedad pulmo-
nar parenquimatosa, sifilis v cifoescoliosis, mds los da-
tos hemodinamicos definitivos, se llegé al diagnéstico de
hipertension pulmonar idiopatioa.

Posteriormente la enferma va entrando en insuficien-
cia progresiva del ventriculo derecho, que no responde
al tratamiento con digitdlicos, diuréticos mercuriales,
dieta sin sodio, eufilina y oxigeno. No se utilizan drogas
gangliopléjicas que puedan producir mayor disminucion
del volumen de expulsiéon. Los iones en sangre son nor-
males (cloro, 104 mEq./L.; sodio, 153 mEq./L., y pota-
sio, 4,6 mEq./L.). La reserva alcalina era algo mds baja
(41,5 vol. por 100 de CO, y 18,5 mEq./L.). Fallece la en-
ferma el 10 de julio de 1956,

HALLAZGOS ANATOMOPATOLOGICOS,
La necropsia se practic6, a las nueve horas del falle-
cimiento, a través de la cavidad abdominal v con limi-
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taciones. El cadaver presenta intensa cianosis de la cara
¥y marcada hipertricosis facial. Las visceras abdomina-
les son de aspecto normal, excepto el higado, que, de ta-
enorme congestion de su pa-
neracion grasa ¥ aspecto
1bia o no liquido li-
de haberlo, seria en cantidad
poco importante. El corazon estd encerrado en un saco
lo tamano y llena gran parte
. En la cavidad p ardica hay
liquido claro sin ev de pericar-

El corazon pesa 428 gr. Este gran aumento de ta-

mafio normal, mus
rénguima

“moscado

con evidente
Es dificil obje
bre en cavidades pleural

ar si

pericardico de extraordin

de la ecavidad

LOracic

unos 300 ¢, ¢. de idenci

mano se debe exclusivamente al ventriculo derecho, que
a toda la zona frontal de la viscera, es enorme y de

paredes extraordinariamente gruesas y

musculosas, mi-
3). El
ventriculo izquierdo parece de tamafio normal v es apro-
mitad de grande que el derecho, midien-
espesor su pared en el cono de sa-

diendo en el cono de salida 1 em. de espesor (

ximadamente la
do también 1 em. de
icnla derecha parece muy grande y se palpa
uela una masa dura que IP]'I[JT'f'}TjihTT.E-l como un
1 abrir, resulta ser una
r. Toda la mus-

_i"!'lr oval
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trombo

banda m

culatura
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ofiada

esta

no es pers La auricula izquierda es sensiblemen-

te normal. No existen lesiones valvwldares en tricuspi-
de, pulmonar, mitral o existe una
pequefia placa de aterosis en el velo adrtico de la mitral.
La arteria pulmonar estd dilatada v a partir de su bifur-
cacién comienza a presentar lesiones ateromatosas dis-
cretas que van aumentando en intensidad hacia la peri-
feria. La aorta muestra unas diminutas placas ateroma-
tosas incipientes en la salida de las intercostales y en la
zona abdominal. Las arterias coronarias son normales.

aértica. Solamente

Pulmones.—Ambos son similares, estdn bien aireados
Vv su parénquima no parece estar afecto por lesion algu-
ciste una patente arterioesclerosis del completo ar-
ilmonar (fig. 4), bilateralmente, que llega
irterias, en las que es posible en-
: Todo sistema parece ademas
ligeramente dilatado. Algftn bronquio de mediano cali-
bre aparece lleno de moco.

Higndo. [
do", aunque su peso se mantiene dentro de los limites
normales (1.180 gr.). La vesicula es de paredes gruesas,
pero las vias biliares son permeables v no hay signos de
inflamacion.

Bazo.—Recio y congestivo, sin lesiones.

Rinones.—Destaca la congestion de su zona medular,
pero excepto por un diminuto adenoma en una papila del
derecho no tienen lesiones y se decapsulan bien con su-
perficies lisas.

Como se ha dicho, es tipicame

Fig, 3.—A. P. 9334, Corazdn, cara ventral, mostrando abler-

tas las dos cavidades ventriculares, La derecha sobrepas

en tamano a la izquierda y su miocardio es de similar es

Ndtese el extraordinario relieve de los misculos pa-
pilares

pesor
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Las cdpsulas suprarrenales son absolutamente nor- Génifourinario.— Normal. Los ovarios son ligeraments
males. fibrosos, pero parecen todavia activos.
" El resto de 6rganos examinados no arroja datos de ip.

terés.
Estudio histologico (A, P., 9.334).

Destacan las lesiones vasculares del pulmdn. Se esty-
diaron gran cantidad de cortes procedentes de diversag
zonas del pulmoén, desde los hilios a los espacios pleura.
les, tefiidos por diversos métodos (hematoxilina-eosing
Van Giesson, tineion de fibras elasticas por el método de
Gallego, PAS v doble impregnacion argeéntica). En to.
dos se objetivé una lesion fundamentalmente arterial,
En las arterias de grande y mediano calibre se ve proli-
feracion fibrosa de la intima con actimulo en la subinti.
ma de grandes células claras lipofagicas, depositos de

Ay Fig. 4.—A. P. 9.334
e arterial (ablerto) »
tosas multiples
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.- L Fig. 6.—A. P. 9334, Pulmon. H .15, 240 X. Gran aumento
L ! de una arteriola pulmonar. El crecimiento de la intima en

P semiluna reduce la luz en gran manera. Ndtese la falta de

- reagceion inflamatoria

5
','-‘:.vt ‘

: ' sgstancla muy baséfila y ocasionales acimulos, siempre
( ! discretos, de inflamacién erénica anespecifica, Las capas
- medias estdn bien conservadas, con aspecto bastante nor-

_1 i mal, no habiéndose encontrado las lesiones hipertréficas
SNl ! que citan tantos autores* y * y las adventicias son ricas
i " by en vasa vasorum (fig. 5). Al disminuir el calibre de las
LA arterias las lesiones van haciéndose mas puramente per-

g tenecientes a la intima que, muy proliferada, llega en 1as

4 pequenas arterias muscuwlares y arteriolas a ocluirse por

L completo. Con gran interés tratamos de relacionar los

! cambios en la intima de las arterias musculares peque-

1 . nas con le. iones hipoplisicas de la media, como han des-

N | crito EVANsS, SHORT y BEDFORD ", En nuestro caso no nos
. ha sido posible la demostracién de esta lesion, que en el

" trabajo de los autores citados se ve claramente en lag

- : microfotografias, y que nos parece un muy sugestivo ca-

' . . ; : 2 mino para explicar la etiopatogenia de la enfermedad, al

4 menos en bastantes de los casos. Como hemos dicho, 1a
L Fig. 5.—A. P, 9.334. Pulmén. Hematoxilina-eosina (H. E.), lesién en las arterias musculares, de poco calibre, v en lad
% 15 X. Pequeiio aumento de una gruesa rama arterial elds- - % S S e A gy .
-/ tica en las proximidades del hilio. Placa ateromatosa de a_rterwlas es puramente de cardcter intimo. Prolifera

gran tamaio vy hemorragia periadventicial, cién de esta capa que no parece de origen embélico (aun-
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que es sabido la dificultad que una exacta distincion pue-
de presentar a veces), sino auténticamente proliferati-
vo, v que llegando a ocluir la luz puede en nuestro caso
considerarse como la causa inmediata de la hipertensién
pulmonar (figs. 6, Ty 8).

No debemos silenciar tampoco la presencia de hemo-
rragias perivasculares rodeando a las grandes arterias
elasticas y desplazando los septos de estas zonas.

Un dato para nosotros de gran interés, pues viene a
coincidir con los hallazgos de nuestra clinica en otros
tipos de hipertensién (JIMENEZ DIAZ, RAMIREZ GUEDES
vy MORALES PLEGUEZUELO "), es la presencia de gran nu-
mero de células cebadas en la adventicia o ambiente ad-
venticial de las arterias de gran calibre (fig. 9) o inclu-
so en vasos mucho menores (fig. 10).

1,05 demds Organos mostraban lesiones propias de la
congestién, cliasicamente conocida como resultado de los

Mgk

Fig. T.—A. P. 9.334, Pulmén, H, E. 968 X. Arteriolas en que
la proliferacién de la intima ha llegado a ocluir casi por
completo las luces vasculares.

estados de insuficiencia del corazén derecho. Asi, el hi-
gado intensamente “moscado” presenta lagunas por des-
truccion de los espacios centrales, donde s6lo quedan po
cas_células cargadas de pigmento. Alrededor de los es-
pacios porta existen zonas mejor conservadas. Hay dis-
creta degeneracién grasa. El bazo era extraordinaria-
mente ‘congeslivo, En rindn existia congestién glomeru-
lar y discreto aumento del conectivo intersticial. En pdn-
creas, fibrosis marcada con destruccién de gran parte
de los elementos exocrinos. Se conservan bien los islo-
t_es y hay proliferacién de los “ducti” en muchas areas.
Zonas de inflamacién crénica anespecifica. Las supra-
rrenales eran normales y los ovarios fibrosos, pero to-
davia funcionantes, con foliculos vivaces.

DISCUSION.

La hipertension pulmonar idiopatica es una
enfe_r_medad a cuyo diagnéstico se llega por ex-
clusion de un factor etiologico capaz de produ-
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8 A. P. 9.334. Pulmén. Fibras eldsticas, 240 X. Ar-
muscular pequefia con marcada proliferacion de la

intima. Células cargadas de pigmento antracotico en su ad-
venticia. Capa media normal y regular.

Fig. 9.—A. P. 0.33¢. Pulmén. Azul de Toluidina, 240 X. Se-

Raladas con flechas se ven células cebadas cerca de una

arteria. Las no senaladas, mayores y mfs oscuras, son
macréfagos con antracosis,
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cir la hipertensiéon pulmonar. Esta puede origi-
narse por dificultades en el desagiie venoso del
pulmén, en cuyo caso se acompana de hiperten-
sion en “capilar pulmonar venoso”, o por aumen-
to de las resistencias pulmonares “‘precapilares”,
que a su vez puede deberse a un mecanismo fun-
cional ** y '* 0 a una lesion anatomica. Para que
se produzca hipertension pulmonar significati-
va por aumento del flujo sanguineo, dada la
gran distensibilidad de los vasos pulmonares, es
practicamente imprescindible que se acompaie

Fig. 10.—A. P. 9.334. Pulmon. Azul de toluidina, 240 X. El

hecho sefialado en la figura anterior: células cebadas (se-

naladas con flechas) en gran numero, rodeando esta vez un

fino capilar ingurgitado cuyos limites han sido realzados con
linea de puntos.

de aumento de las resistencias pulmonares. Por
tanto, es preciso excluir antes de diagnosticar
una hipertension pulmonar de idiopatica los si-
guientes procesos: a) Lesiones mitrales o esta-
dos de insuficiencia del ventriculo izquierdo.
b) Arteritis pulmonares especificas *' como laes.
esquistosomiasis, periarteritis nodosa, enferme-
dad de Buerger, arteritis de células gigantes,
sindrome de Loffler, lupus eritematoso disemi-
nado y carcinomatosis perivascular del pulmon.
¢) Embolias o trombosis pulmonares masivas o
tromboembolias difusas repetidas '*. d) Enfer-
medades parenquimatosas del pulmén. ¢) Mal-
formaciones toréacicas como cifoescoliosis que
llevan a alteraciones pulmonares; y f) Cardio-
patias congénitas.

Sobre la incidencia con que la hipertension
pulmonar primaria se presenta es dificil dar ci-
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fras concluyentes; pero no se trata de una en-
fermedad excepcionalmente rara, como lo de-
muestran el numero creciente de casos y revi-
siones de la literatura que se estan publican-
(ln -l. :“ 11" 12 }_r '.‘i‘.

Nuestro caso parece bastante tipico de esta
enfermedad, que suele afectar sobre todo a mu-
jeres entre los veinte y cuarenta anos *', llevan-
do un curso fatal y rapido de no mas de dos
afios desde el comienzo de los sintomas . Es
caracteristica la ausencia de antecedentes de
enfermedad cardiaca o pulmonar y la muerte
ocurre por insuficiencia progresiva del ven-
triculo derecho, no siendo raros los casos de
muerte repentina ®.

Fisiopatologicamente se caracteriza por: Nor-
malidad de las pruebas funcionales respirato-
rias. Intensa hipertension en arteria pulmonar
por gran aumento de las resistencias pulmona-
res precapilares. Presion normal en capilar pul-
monar, que en nuestro caso era mas baja de lo
que se ve habitualmente, 4 mm. Hg., como tam-
bién ha sido encontrado por otros autores .
Disminucién del volumen de expulsion cardiaco
y consiguiente aumento de la diferencia arterio-
venosa de oxigeno, que en nuestro caso era real-
mente extraordinario, 12 volimenes por 100.
Aumento de la presion de llenada del ventriculo
derecho y ondas “a” gigantes en el pulso veno-
so, reveladoras de la potente contracecion sisto-
lica de auricula derecha. La saturacion arterial
periférica es normal al principio, pero puede
disminuir al avanzar la insuficiencia del ven-
triculo derecho, oscilando generalmente entre
80 y 90 por 100 *', aunque en casos referidos
por otros autores *° esta desaturaciéon solo exis-
tia con cortocircuito venoarterial; nuestro caso
favorece la opinién primera, puesto que tenia
una saturacién arterial periférica de 80 por 100
en ausencia de permeabilidad del foramen ovale
o cualquier otro defecto anatémico por el que
pudiera haber un cortocircuito.

El cuadro clinico tipico consiste, como en
nuestro caso, en: palpitaciones, astenia, vomi-
tos, angor y sincope de ejercicio, que parece ser
el signo mas precoz y caracteristico ®, aunque
puede faltar. No existe ortopnea ni disnea paro-
xistica, pero si puede haberla al ejercicio. Tam-
poco hay historia de hemoptisis. El mecanismo
del sincope no esta bien aclarado”, aunque se
ha tratado de explicar, igual que el angor, como
resultado de hiposistolia aguda del ventriculo
derecho provocada por el ejercicio ®. Puede ha-
ber también dolor precordial por distension de
la arteria pulmonar.

Los signos de la exploracion fisica son faci-
les de comprender conociendo la figiopatologia
de la enfermedad. Las extremidades son frias,
el pulso pequeno, la presion arterial mas bien
baja, aproximéndose la sistélica y diastélica a
la media, y puede haber cianosis periférica ge-
neralmente en los estadios finales o central si
coexiste un foramen ovale permeable. La hiper-

-
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tension diastélica en nuestro caso puede ser de-
bida a un estado de contraccion arteriolar peri-
férica acompanando a la intensa disminucion
del volumen de expulsién cardiaco o bien repre-
sentar un estado de espasticidad generalizada,
causante quiza de la hipertension pulmonar. En
el pulso venoso hay grandes ondas “a” y el hi-
gado tiene latido presistélico. Sobre el borde es-
ternal izquierdo y epigastrio se palpa impulso
revelador de hipertrofia ventricular derecha. La
auscultacion suele revelar sobre esta zona un ga-
lope presistélico. El segundo tono pulmonar esta
muy intensificado, generalmente desdoblado y
con refuerzo de su segundo componente. Los so-
plos son variables o no existen, pudiendo haber
un soplo diastoélico de insuficiencia pulmonar en
el foco de este nombre, acompanado a veces de
un soplo sistélico poco importante y sin frémi-
to. En nuestro caso existia un soplo sistoélico en
mesocardio. En los estadios avanzados de la en-
fermedad hay los signos cldsicos de insuficien-
cia cardiaca derecha.

No tenemos explicacion para la hipertricosis
facial tan intensa que existia en nuestra enferma.
El estudio anatomopatolégico no revel6é altera-
ciones de las glandulas suprarrenales, cuya ex-
ploracion funcional en vida fué normal, ni del
aparato genital.

Como electrocardiograma tipico de la enfer-
medad que nos ocupa puede tomarse el de este
caso, y lo mismo puede decirse del estudio ra-
diologico.

Desde el punto de vista anatomopatologico
existe constantemente intensa hipertrofia de
ventriculo y auricula derechos y alteraciones de
los vasos pulmonares, que pueden ser bastante
variables en intensidad y distribucion, desde
ausencia de lesiones hasta una amplia obstruc-
cion del lecho vascular. Nuestro caso correspon-
de macroscopicamente a un “cor pulmonale cro-
nico” sin causa aparente, aparte de la intensa
esclerosis de arterias pulmonares que probable-
mente es resultado de la marcada hipertension
pulmonar. El examen histolégico permite ex-
cluir que estas lesiones arteriales sean secunda-
rias a procesos arteriticos, que faltan en abso-
luto, o periarteriticos, que solo existen en forma
iniciada e interpretamos como reacciones secun-
darias. L.as hemorragias perivasculares existen-
tes sugestivamente se deban al continuo trau-
matismo que supone para los laxos tejidos pe-
riarteriales pulmonares el flujo de la sangre a
una presion tan elevada. Lesiones semejantes se
describen usualmente en los casos de hiperten-
sion pulmonar primaria de la literatura .

La intensa proliferacion de la intima en las
pequenas arterias musculares y arteriolas, que
existe en nuestro caso, no se acompana de alte-
raciones en la capa media que han sido general-
mente descritas ® y 2

Un dato anatomopatolégico que no creemos
haya sido citado antes en trabajos sobre hiper-
tension pulmonar primaria, es el observado por
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nosotros en este caso de la presencia de gran
nimero de células cebadas en la adventicia de
los vasos pulmonares. Este hallazgo coincide
con el también descrito aumento de células ce-
badas en el rifion de enfermos con hipertension
negrogena, en trabajos realizados por JIMENEZ
DiAz y cols. "', Su significacion ha sido discuti-
da en el trabajo citado y nosotros nos limitamos
a dar a conocer su presencia en los pulmones de
nuestro caso para que pueda ser tenido en cuen-
ta en ulteriores observaciones.

El prondstico es muy malo, y a corto plazo
desde la aparicion de los sintomas clinicos. Son
enfermos que toleran muy mal las pruebas de
laboratorio mas inocentes, habiéndose descrito
casos de muerte durante el cateterismo cardia-
co, angiocardiografia y aun a continuacion de
una determinacion del tiempo de circulacién con
decolina * vy '*. En la evolucion de nuestro caso
no parece haber influido el cateterismo cardia-
co, que toler6 perfectamente. El mecanismo de
muerte fué por insuficiencia progresiva del ven-
triculo derecho, que no respondi6 al tratamien-
to mas cuidadoso y severo.

El tratamiento hasta la fecha es muy poco
satisfactorio, y consiste fundamentalmente en
mantener el ventriculo derecho, pero son enfer-
mos que responden mal a la terapéutica. Se ha
recomendado el priscol para disminuir la pre-
sion arterial pulmonar *', pero parece dudoso
que éste u otros antiespasmoédicos sean capaces
de conseguir tal efecto '*. Los bloqueantes del
simpatico no son tutiles porque disminuyen el
volumen de expulsion '*. Wioop piensa que aca-
so pueda ser 1util, en sentido paliativo, la crea-
cién quirargica de una fistula aortopulmonar
que sirviera de valvula de escape a la hiperten-
sién del circulo menor *. La inhalacién de oxi-
geno, que puede disminuir la presion en el circu-
lo menor, como han visto otros autores y nos-
otros mismos hemos comprobado, y el trata-
miento anticoagulante para prevenir la posible
formacién de trombosis que aumenten las resis-
tencias pulmonares atin mas °, son dos medidas
terapéuticas logicas que deben emplearse.

El diagnostico diferencial * puede plantearse
clinicamente, ademas de con las enfermedades
que hemos enumerado atras como capaces de
producir o acompanarse de hipertension pulmo-
nar, con la estenosis pulmonar valvular, fibro-
elastosis endocardica principalmente en ninos,
neurosis e histeria. La estenosis mitral congéni-
ta puede ser dificil de diferenciar clinicamente,
pues no siempre se acompana de dilatacion de
auricula izquierda.

RESUMEN.

Se presenta un caso de hipertension pulmo-
nar primaria, diagnosticada en vida, con estudio
hemodindmico y anatomopatolégico.

Se trata de un caso muy tipico que muestra
como peculiaridades una hipertricosis facial




muy intensa, sin explicacién aparente, y la exis-
tencia de numerosas células cebadas en la zona
adventicial de los vasos pulmonares afectos por
la esclerosis. Este dato anatomopatologico no
creemos que haya sido descrito anteriormente
en la hipertension pulmonar primaria, y ha sido
descrito por JIMENEZ DiAz, RAMiREZ GUEDES y
MORALES PLEGUEZUELO en el rifién de casos de
hipertensién nefrégena.

Agradecemos la colaboracién del doctor SOKOLOWSKI,
del resto del equipo de cateterismo cardiaco v de los de-
partamentos anatomopatolégico y fotogréfico.
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SUMMARY

A case of primary pulmonary hypertension
diagnosed during life is reported together with
haemodynamic and pathologic studies.

This was an extremely characteristic case
whose main peculiarities were remarkable fa-
cial hypertrichosis without an apparent reason
and the presence of numerous mast cells in the
adventitial zone of the lung vessels involved in
sclerosis. This pathologic finding has not, to
the writers’ knowledge, been previously des-
cribed in primary pulmonary hypertension. It
was described by Jiménez Diaz, Ramirez Gue-
des and Morales Pleguezuelo in the kidney in
cases of renal hypertension.

ZUSAMMENFASSUNG

Es wird ein Fall von Lungenhypertension an-
gefiihrt mit himodynamischen und patholo-
gisch-anatomischen Studien, welcher noch bei
Lebzeiten des Patienten diagnostiziert wurde.

Es handelt sich um einen sehr typischen Fall,
dessen Eigentiimlichkeit in einer heftigen, ans-
cheinend nicht erklirbaren Gesichtshypertri-
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chose und Vorkommen von zahlreichen Mastze.
llen in der Gegend der Adventitia der von dep
Sklerose befallenden Lungengefisse bestand
Unserem Wissen nach existiert keine friihere
Beschreibung dieser pathologisch-anatomischen
Befunde: sie sind von Jiménez Diaz, Ramire;
Guedes und Morales Pleguezuelo in der Niere
von an nephrogener Hypertension leidenden Fi.
llen beschrieben worden.

RESUME

On présente un cas d’hypertension pulmo-
naire primaire, diagnostiquée en vie, par étude
hémodynamique et anatomopathologique.

Il s’'agit d'un cas trés typique qui montre
comme particularités une hypertricose faciale
trés intense sans apparente explication, et
I'éxistence de nombreuses cellules engraissées
dans la zona adventice des vaisseaux pulmonai-
res par la sclérose.

Nous ne croyons pas que ce fait anatomopa-
thologique ait été décrit antérieurement dans
I'hypertension pulmonaire primaire; il I'a eté
par Jiménez Diaz, Ramirez Guedes y Morales
Pleguezuelo dans le rein des cas d'hypertension
néphrogéne,

IMPCRTANCIA DEL ESTUDIO DEL PODER
DE ACTIVACION LIPASICA DE LA BILIS
COLECISTICA EN EL DIAGNOSTICO DE
LAS COLECISTOPATIAS CRONICAS ALI-
TIASICAS Y LITIASICAS

G. LaABO, J. BueEno G., E. Lenz1 y G. Tuccl

Instituto de Clinica Médica General y Terapéutica Médica
de la Universidad de Bolonia,
Director: Profesor G. Soraiu,

La préctica clinica demuestra cada dia cuan
grandes son las dificultades que se encuentran
en el diagnostico de las afecciones de las vias
biliares. Ardua es la tarea del médico cuando
debe decidir acerca de la naturaleza biliar de
disturbios dispépticos presentados por pacien-
tes en los cuales el ritmo, la irradiacién del do-
lor y su relacién con particulares alimentos
atraerian la atencién sobre el colecisto, mien-
tras la semiotica médica y radiolégica no pro-
porcionan elementos para convalidar la sospe-
cha diagnéstica.

Es el caso, por ejemplo, de la compleja y mul-
tiforme sintomatologia dispéptica, que a menu-
do se refiere a una pequena insuficiencia hepé-
tica a pesar de no encontrarse elementos segu-
ros de hallazgo objetivo.

Muy probablemente entra también en este
campo gran parte de esa patologia digestiva




