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Puntos clave

J La historia clinica del paciente con hipertension
portopulmonar (HTPP) es inespecifica. Los hallazgos
de la radiografia de térax y el electrocardiograma también
son inesperados e incluso, a veces, normales.

J La ecocardiografia transtoracica con Doppler (ETT) es
una prueba diagnostica obligada para evaluar al
candidato a trasplante hepatico (TH). Estima la presion
arterial pulmonar sistélica y el tiempo de aceleracion
pulmonar, asi como la funcién ventricular. No obstante, en el
40% de los pacientes con sospecha de HTPP no se
confirma el diagnéstico mediante cateterismo. Finalmente,
con la ETT no hay falsos negativos.

b El cateterismo cardiaco derecho ratifica el diagnostico
de HTPP, valora su impacto hemodinamico y mide la
vasorreactividad de la circulaciéon pulmonar.

\J La supervivencia tras el TH disminuye drasticamente
cuando la presion arterial pulmonar media es mayor de
35 mmHg vy la resistencia vascular pulmonar es mayor de
250 dyn-s-cm-5.

J La aceptacion de un candidato para TH se adecuara a
lo dispuesto en un protocolo de actuacion que incluya
un algoritmo de cribado y decisiones terapéuticas.
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La hipertension portopulmonar (HTPP) se define como una
hipertension arterial pulmonar asociada a hipertension portal,
con o sin enfermedad hepdtica. El diagnéstico de la HTPP se
basa en medidas y cdlculos hemodindmicos, obtenidos de la ca-
teterizacién del corazén derecho (tabla 1)!. Los criterios diag-
nésticos para hipertensién pulmonar incluyen una presion ar-
terial pulmonar media (PAPM) mayor de 25 mmHg (en
reposo) o mayor de 30 mmHg (durante el ejercicio), con una
presion capilar pulmonar (PCP) inferior a 15 mmHg. En la
HTPP, como criterio diagndstico adicional, también debe in-
cluirse la existencia de unas resistencias vasculares pulmonares
superiores a 240 dyn'S'crn’5

Se han establecido 3 estadios de gravedad del sindrome en fun-
cién de la presién media en la arteria pulmonar (tabla 2)1.

En la era del trasplante hepético (TH), la evaluacién median-
te cateterizacién cardiaca derecha ha demostrado la presencia
de hipertensién pulmonar en el 2-4% de los candidatos. La su-
pervivencia tras el TH estd fuertemente influida por la existen-
cia del sindrome. En efecto, datos recientes indican una mor-
talidad perioperatoria superior al 50% si se realiza el TH
cuando la PAPM es de 35-45 mmHg y las resistencias vascu-
lares pulmonares (RVP) > 250 dyn-s:cm™. Por el contrario, no
aumenta la mortalidad si la PAPM < 35 mmHg y las RVP
< 250 dyn'S'cm’S. La causa principal de muerte es la insufi-
ciencia ventricular derecha®3.

En consecuencia, para no incrementar el ya considerable ries-
go de un TH, es preciso que cada unidad disponga de un pro-
tocolo de evaluacién preoperatoria que permita la deteccion de
la HTPP, mediante métodos diagndsticos concretos, funda-
mentados en las mejores evidencias y establezca, terminante-
mente, qué pacientes afectados por esa contingencia pueden
incluirse en lista de espera para TH*.

FISIOPATOLOGIA APLICADA
AL TRASPLANTE HEPATICO

La ley de Ohm tiene un acomodo hemodindmico mediante la
férmula R = AP/Q, donde la resistencia vascular (R) es direc-
tamente proporcional al gradiente de presion arterial (AP) e in-
versamente al flujo (Q). En el caso de la circulacién pulmonar,
el gradiente de presion transpulmonar seria APTP = PAPM —
PCP y el flujo, el gasto cardiaco (GC); la resultante de ambos
es la RVP, expresada como una pendiente.

Por tanto, el enfoque hemodindmico adecuado de la HTPP re-
quiere relacionar conjuntamente las principales variables impli-

Tabla 1. Criterios diagndsticos para la hipertension
portopulmonar

1. Presencia de hipertension portal
2. PAPM > 25 mmHg

3. PCP < 15 mmHg

4. RVP > 240 dyn-s-cm-5

PAPM: presién arterial pulmonar media; PCP: presion capilar pulmonar;
RVP: resistencias vasculares pulmonares.
Tomada de Rodriguez-Roisin et al'.
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cadas, como se muestra en la figura 1. En sentido estricto, s6-
lo es posible decir que existe vasoconstriccién o vasodilatacion
pulmonar (aumento o disminucién de RVP) cuando aumenta
o disminuye la PTP, sin variar el GC. Aplicar este principio re-
sulta fundamental también para determinar el efecto verdade-
ro de un tratamiento vasodilatador.

El valor de corte para las RVP que consideramos anormal en la
HTPP ha evolucionado desde 120 dyn'sem™ a las 240
dyn'S'cm’5 actuales. Sin embargo, conviene vigilar estrecha-
mente a un paciente situado en el rango de 120-240 dyn'S'cm’S ,
dado que la gravedad de la HTPP puede empeorar en pocos

meses mientras permanece en espera de un TH4

ESTRATEGIA DIAGNOSTICA

El protocolo al uso para la deteccion de enfermedad cardiaca,
incluida la HTPP, en el paciente candidato a TH se compone
de: historia clinica, electrocardiograma (ECG), radiografia de
térax y ecocardiografia. En caso de sospecha de HTPP, surgi-
da de estos datos, se continda con una prueba hemodindmica
consistente en cateterismo del ventriculo derecho.

Manifestaciones clinicas

Cabe sospechar la presencia de HTPP en cualquier paciente
con dificultad respiratoria y sin otros signos claros de enferme-
dad cardiaca o pulmonar. Entre los sintomas de la HTPP tam-
bién se pueden incluir el cansancio, la debilidad, la angina, el
sincope o la distensién abdominal. Los signos fisicos de la
HTPP son inespecificos y pueden aparecer cuando el paciente
ya estd en un estadio muy avanzado de la enfermedad. En cual-
quier caso, muchas de estas manifestaciones pueden confundir-
se con las propias de la insuficiencia hepdtica del pacienteé’7.

Electrocardiograma

El ECG puede indicar HTPP si se observa hipertrofia con so-
brecarga del ventriculo derecho y dilatacién de auricula dere-
cha. Sin embargo, la prueba tiene una sensibilidad y una espe-
cificidad inadecuadas y no es una herramienta 6ptima para el
diagnéstico del sindrome. Un ECG normal no excluye una

HTPP grave7’8.

Radiografia tordcica

En el 90% de los pacientes con HTPP, la radiografia tordcica
es anormal en el momento del diagnéstico. Los hallazgos in-
cluyen dilatacién arterial pulmonar central, en contraste con la
amputacion de los vasos sanguineos periféricos. En los casos

Tabla 2. Estados de gravedad para la hipertension pulmonar

Estado Caracteristicas

Ligera PAPM > 25 y < 35 mmHg
Moderada PAPM > 35 y < 45 mmHg
Grave PAPM > 45 mmHg

PAPM: presién arterial pulmonar media.
Tomada de Rodriguez-Roisin et al'.
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PTP

GC

Figura 1. La resistencia vascular pulmonar (pendiente) es
directamente proporcional al gradiente de presion transpulmonar
(PTP) ¢ inversamente al gasto cardiaco (GC). Situaciones basal
(0), tras trasplante vasodilatador (a) y cuando aumenta el GC (b).

mids avanzados, se puede ver un aumento auricular y ventricu-
lar derechos. Permite, también, excluir la asociacién de enfer-
medad pulmonar o la hipertension venosa pulmonar causada
por la alteracién del ventriculo izquierdo”.

Ecocardiografia transtoracica con Doppler

La ecocardiografia transtoricica con Doppler (ETT) es una
prueba decisiva para evaluar al paciente candidato a TH. El exa-
men sirve para estimar la presién arterial pulmonar sistdlica
(PAPS) y el tiempo de aceleracién pulmonar (TAP) e informar,
también, del tamafio y la funcién de los ventriculos derecho e iz-
quierdo, tamafio auricular derecho, existencia de derrame pericar-
dico, morfologia y funcién de todas las vilvulas cardiacas, presen-
cia de foramen oval y shunts intracardiacos o intrapulmonares®10.
Los hallazgos mas frecuentes que indican, pero no demuestran,
HTPP son: aumento del pico de regurgitacién tricuspidea, in-
suficiencia valvular pulmonar, movimiento paradéjico del sep-
to, hipertrofia o dilatacién del ventriculo derecho y aumento de
la presion estimada en el mismo ventriculo.

Utilizando como criterio diagnéstico de sospecha de HTPP la
PAPS 240 mmHg y el TAP < 100 mmHg, se comprueba pa-
ra la PAPS una sensibilidad del 100% y una especificidad del
80%; mientras que para el TAP es del 96 y el 90%, respectiva-
mente. Basindonos sélo en la PAPS, no se podia diferenciar
entre la hipertensién causada por aumento de RVP, como es el

Tabla 3. Perfiles hemodindmicos pulmonares en la insuficiencia
hepdtica grave

PAPM  RVP GC PCP

Estado circulatorio ™ N ™”mr 1

hiperdindmico

Aumento del volumen central ~ TT = N

HTPP Y I Y I N &
L=

*Estadios tempranos de la enfermedad.

**Estadios avanzados de la enfermedad.

GC: gasto cardiaco; HTPP: hipertensién portopulmonar; PAPM: presién arterial
pulmonar media; PCP: presién capilar pulmonar; RVP: resistencia vascular pulmonar.
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caso de la HTPP, de la que se produce con RVP normales, co-
mo los estados hiperdindmicos o la disfuncién ventricular iz-
quierda'b12. E1 TAP podria detectar, mejor que la PAPS, la
HTPP, puesto que guarda una mayor relacién con las RVP que
con la PAPM!213, Pese a ello, en un estudio francés, de 17 pa-
cientes con sospecha ecocardiogrifica de HTPP en 7 (41%) no
se pudo confirmar el diagnéstico mediante cateterismo cardia-
co!. Finalmente, no existieron falsos negativos para la ETT11.
El hallazgo hemodindmico, imprevisto, de hipertension al co-
mienzo del TH, en pacientes sin HTPP cuando se evaluaron
preoperatoriamente, demuestra un rdpido desarrollo (2-3 me-
ses) del sindrome en algunos pacientes en lista de espera. No se
encuentra relacion entre los valores de la presiéon pulmonar en
la evaluacién y el momento del TH'!. En consecuencia, se re-
comienda repetir la ET'T cada 6 meses, aunque la primera re-
sultase negativa.

Hemodindmica

El cateterismo cardiaco derecho, considerado como el método
de referencia, sirve para confirmar el diagnéstico de HTPP, va-
lorar el impacto hemodindmico y medir la vasorreactividad de
la circulacién pulmonar!»!4. Se determinan los siguientes pa-
rimetros: presién en auricula derecha, PAPS, presion arterial
pulmonar diastélica y PAPM, PCP, GC, RVP vy resistencias
vasculares sistémicas (RVS), y saturacién arterial y venosa mix-
ta®. La prueba de vasodilatacién aguda tiene como objetivo de-
terminar la gravedad del sindrome y las expectativas terapéuti-
cas, objetivindose el grado de plasticidad de la circulacion
pulmonarls’lé. Se considera como respuesta positiva cuando
tanto la PAPM como la RVP disminuyen (mas del 20% del va-
lor basal) sin cambio o aumento del GCL. En la HTPP se ha
comprobado el mayor efecto vasodilatador del epoprostenol
frente al 6xido nitrico1:18. En la figura 1 se observa como el
tratamiento vasodilatador produce el descenso de la RVP 'y, co-
mo consecuencia, de la presién pulmonar (punto 0 — a).

La hipertensién pulmonar no es caracteristica privativa de la
HTPP. Habra que establecer el diagndstico diferencial con el
estado circulatorio hiperdindmico y el aumento del volumen
central, y la RVP es el pardmetro clave (tabla 3). Por otra par-
te, el APTP (PAPM — PCP) nos permite diferenciar entre un
simple exceso de volumen (PTP < 10 mmHg) y una verdade-
ra HTPP (PTP > 10 mmHg).

Otras pruebas

Se recurre a diversas pruebas para identificar la clase clinica de
la hipertensién pulmonar®; no es el caso de la HTPP, puesto
que ya estd identificada. El indice de masa ventricular medido
con resonancia magnética se correlaciona bien con la PAPM
determinada por cateterismo y ha logrado un mayor valor pre-
dictivo que la ecocardiografia’; si mis estudios lo confirman,
podria desplazarla como la prueba no invasiva de eleccién.

CRIBADO Y TECNICAS
TERAPEUTICAS

Diagnosticada la HTPP, cabe formularse algunas cuestiones:
a) ;es aceptable el riesgo perioperatorio?, y &) ;qué medidas in-
dicar antes del TH?
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Solicitud de evaluacién cardiaca pretrasplante

Historia clinica, exploracién fisica, radiografia de térax y electrocardiograma

v

Ecocardiografia

v v

Normal Hipertension pulmonar

de cualquier grado
+ y/o disfuncién pulmonar

Apto para trasplante
hepético

v

Cateterismo cardiaco derecho

\

PAPM < 35 mmHg

PAPM > 35 mmHg y < 45 mmHg

} }

PAPM > 45 mmHg

Buena funcién cardiaca Buena funcién cardiaca +
+ + No apto
Apto para trasplante Prueba de vasodilatacién para frasplante
hepético ] hepdtico
+ p—
Figura 2. Algoritmo para el cribado
de pacientes candidatos a trasplante + *

hepdtico, con sospecha de hipertension
pulmonar. PAPM: presion arterial

hepético
pulmonar media.

Los pacientes con PAPM > 45 mmHg y RVP > 250 dyn's'cm™
presentan un riesgo inaceptable y deben ser rechazados. Sélo
se aceptardn aquellos con una PAPM entre 35 y 45 mmHg,
que respondan positivamente al tratamiento vasodilatador y
en los que se constate una buena funcién cardiaca. El objetivo
terapéutico, antes del TH, es conseguir unos valores de PAPM
< 35 mmHg y de RVS < 250 dyn‘s'cm™, con los que no au-
menta el riesg04’5’19’21.

En el transcurso del TH se producen cambios hemodindmicos
y de la volemia agudos y de gran magnitud, especialmente en
el momento de la reperfusién, cuando el stbito incremento del
GC, enfrentado a una RVP fija y elevada, conlleva un aumen-
to, a veces inaceptable, de la PTP que hace fracasar al ventri-
culo derecho (figura 1, punto 0 —)?2. Por eso, algunos autores
recomiendan la realizacién preoperatoria de pruebas de sobre-
carga de volumen y ecocardiografia de estrés con dobutamina
para calibrar si existe la adecuada reserva funcional ventricu-
lar'42324, Finalmente, conviene que cada centro disponga de
un protocolo de actuacién detallado, que incluya un algoritmo
de cribado y decisiones terapéuticas (fig. 2).
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Apto para trasplante

No apto para trasplante
hepético
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