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Resumen

Descripcion del caso: Nifiade 9 afios que acude por mareo, pal pitaciones, sudoracion friay vision borrosa
con posterior sincope haciendo atletismo en el colegio. Refiere episodios de dolor torécico con el gercicio
estudiados previamente en consultas de cardiologia con exploracion, electrocardiogramay ecocardiograma
normales.

Exploracion y pruebas complementarias. FC 67 Ipm; TA 108/62 mmHg; SatO2 99%. Buen estado general.
Cianosislabial. AC: ritmico, sin soplos, segundo tono aumentado. AP, abdomen, ORL y neurol 6gico
normales. Pulsos femorales palpablesy simétricos. ECG con RS a 80 Ipm, datos de sobrecarga derecha e
hipertrofia ventricular, gje derecho y ondas T negativas profundas generalizadas. ETT con datos indirectos de
hipertension pulmonar y de sobrecarga de cavidades derechas. Analitica (con TSH, estudio
hipercoagulabilidad, férrico, serologiasy ANAS), gasometria, radiografia, espirometriay ecografia
abdominal normales.

Juicio clinico: Hipertension arterial pulmonar idiopatica.

Diagnostico diferencial: Hipertension arterial pulmonar secundaria a patol ogia congénita cardiaca, pulmonar,
hereditaria o enfermedades del tejido conectivo.

Comentario final: La hipertension pulmonar se define como presencia de una presion media en la arteria
pulmonar > 25 mmHg en reposo. Puede aparecer a cualquier edad, siendo mas frecuente en adultos y
mujeres. Se clasificaen 5 grupos distintos (primaria, secundaria a patologia cardiaca, pulmonar, enfermedad
tromboembdlica cronicay a mecanismos multifactoriales) incluyéndose también actualmente la causa
genética. La etiologia de la primaria se desconoce. Clinicamente destaca la disnea de esfuerzo, asi como
dolor torécico con € esfuerzo, sincopesy edemas. A la exploracién, segundo ruido fuerte, soplo de
insuficiencia pulmonar y/o signos de insuficiencia cardiaca derecha. Pruebas complementarias mas
importantes: radiografia toérax (cardiomegalia, aumento tronco arteria pulmonar), ECG (hipertrofiay ge
derechos), EcoTT (hipertensién pulmonar y sobrecarga derecha), espirometria, gammagrafia, TAC (para
descartar patologia pulmonar) y cateterismo derecho. El tratamiento se basa en el empleo de anticoagulantes
y vasodilatadores, existiendo la posibilidad de cirugia en casos avanzados. En la actualidad se emplean
mayoritariamente antagonistas de endotelina, analogos de prostaglandinas e inhibidores de la fosfodiesterasa.
En nuestro caso se utilizaron bosentan y sildenafilo, con buenos resultados.
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