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Resumen La hipertension pulmonar tromboembdlica cronica, es una forma de hipertension
pulmonar que se clasifica dentro del grupo 4. Se caracteriza por la aparicion de trombos fibro-
ticos organizados que ocluyen las arterias pulmonares y arteriopatia en pequefos vasos, que
conlleva aumento de la resistencia vascular pulmonar.

El diagnodstico se basa en valores hemodinamicos, obtenidos después de transcurridos tres
meses de anticoagulacion eficaz con el fin de discriminar esta condicion de la embolia pulmonar
subaguda. Los sintomas son inespecificos y en los primeros meses y afos estos pueden estar
ausentes, de modo que es dificil el diagndstico temprano. Este Gltimo debe ser considerado
en todos los pacientes con hipertension pulmonar, ya que es la Unica forma potencialmente
curable de hipertension pulmonar.

Por esta razon, una vez se confirma el diagnostico de hipertension pulmonar tromboemboélica
cronica, es esencial que estos pacientes sean encaminados a un centro de referencia para
tratamiento quirdrgico.
© 2017 Publicado por Elsevier Espafa, S.L.U. en nombre de Sociedad Colombiana de Cardiologia
y Cirugia Cardiovascular. Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://
creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Diagnosis and treatment of chronic thromboembolic pulmonary hypertension

Abstract Chronic thromboembolic pulmonary hypertension is a form of pulmonary hyperten-
sion that is classified within Group 4. It consists of the appearance of organised fibrous clots
that block the pulmonary arteries, as well as small vessel arterial disease, which leads to an
increase in pulmonary vascular resistance.

The diagnosis is based on the haemodynamic values obtained after three months of effective
anticoagulation, with the aim of differentiating this condition from sub-acute pulmonary embo-
lisms. The symptoms are non-specific, and in the first months and years they may be absent,
making an early diagnosis difficult. This latter must be taken into account in all patients with
pulmonary hypertension, since it is the only potentially curable form of this condition.
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For this reason, once the diagnosis of chronic thromboembolic pulmonary hypertension is confir-
med, it is essential that these patients are referred to a reference centre for surgical treatment.
© 2017 Published by Elsevier Espafa, S.L.U. on behalf of Sociedad Colombiana de Cardiologia
y Cirugia Cardiovascular. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://
creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccion

La hipertension pulmonar tromboembolica cronica es una
forma de hipertension pulmonar que se clasifica dentro
del grupo 4 de acuerdo con la Organizacion Mundial de la
Salud. Se caracteriza por trombos fibroticos organizados que
ocluyen las arterias pulmonares y arteriopatia en pequenos
vasos, que conlleva aumento de la resistencia vascular pul-
monar, y a su vez disnea, falla cardiaca derecha e incluso la
muerte’.

Continlia siendo una enfermedad grave, una complica-
cion rara pero subdiagnosticada de la embolia pulmonar
aguda; sin embargo, es importante diferenciar entre ambas,
ya que el diagnostico y direccionamiento rapido de la hiper-
tension pulmonar tromboembdlica crénica hacia un centro
de referencia especializado, dara mejores resultados para
el paciente. Recientes avances en su tratamiento mues-
tran tres opciones terapéuticas disponibles, con diferentes
tipos de suceso, y que se adaptan a las distintas formas de
la enfermedad: tromboendarterectomia pulmonar (PTE) o
endarterectomia pulmonar, angioplastia pulmonar por balén
(BPA) y terapia farmacoldgica especifica'2. En este articulo
se revisan las caracteristicas clinicas, el diagndstico y el
tratamiento de la hipertension pulmonar tromboembdlica
crénica.

Definiciéon

El diagndstico se basa en valores hemodinamicos, obteni-
dos después de al menos tres meses de anticoagulacion
eficaz con el fin de discriminar esta condicion de la embo-
lia pulmonar subaguda®; asi, se espera una hipertension
pulmonar precapilar con valores de cateterismo derecho
con presion arterial pulmonar media > 25mm Hg y pre-
sion de oclusion de arteria pulmonar < 15 mm Hg, asociada
con defectos de perfusion incompatibles en la gammagra-
fia de ventilacion/perfusion pulmonar y signos especificos
para hipertension pulmonar tromboembdlica cronica vistos
en la angiografia pulmonar por tomografia computarizada,
angiografia por resonancia magnética o cineangiografia
pulmonar convencional, tales como estenosis en forma
de anillo, membrana o bandas y oclusiones totales
cronicas®*.

Aquellos pacientes con obstruccién unilateral completa,
y que presentan hemodinamica pulmonar normal en reposo
a pesar de la sintomatologia, también se clasifican en hiper-
tension pulmonar tromboembélica crénica y seran tratados
como corresponda. Sin embargo, todavia se carece de ter-
minologia adecuada para describir esta condicion.

Vale mencionar también que la definicion de hiperten-
sion pulmonar residual, que es la hipertension pulmonar
pos-endarterectomia pulmonar bien sucedida, no esta bien
especificada, ya que no existen criterios estandarizados para
ésta, ni el momento exacto de su revalorizacion, que varia
desde el posoperatorio inmediato, tres meses o hasta cua-
tro afos pos-endarterectomia pulmonar; su historia natural
tampoco esta descrita®.

Epidemiologia

La hipertension pulmonar tromboemboélica crénica es una
enfermedad rara, probablemente subdiagnosticada, de ahi
que la prevalencia e incidencia exactas se desconozcan,
pero algunos datos sugieren que la incidencia anual es de
3 a 30 pacientes por millon en la poblacion general, y que
afecta a ambos sexos por igual. Todavia se reporta como
una complicacién a largo plazo de la embolia pulmonar con
una incidencia acumulada entre 0,1% y 9,1% después de una
embolia pulmonar sintomatica, si bien un nimero signifi-
cativo de casos de hipertension pulmonar tromboembdlica
cronica se desenvuelve en ausencia de una embolia pulmo-
nar aguda previa*>. Asi mismo, las pruebas de rutina para
hipertension pulmonar tromboembolica crénica después de
una embolia pulmonar, no estan apoyadas por la evidencia
actual®®.

Factores de riesgo y condiciones asociadas

Los mismos factores de riesgo asociados con la trombnoem-
bolia venosa se han asociado con la hipertension pulmonar
tromboembdlica crénica: esplenectomia previa, la presen-
cia o antecedentes de shunts ventriculo-atriales infectados
para el tratamiento de la hidrocefalia, catéteres y deriva-
ciones permanentes, terapia de reposicion tiroidea, cancer
y enfermedades cronicas inflamatorias. Todas estas se han
relacionado con peor sobrevida®*®.

Presentacion clinica

Los sintomas de la hipertension pulmonar tromboembolica
crénica son inespecificos, y en los primeros meses y afos
pueden estar ausentes (periodo llamado de luna de miel),
razon por la cual es dificil el diagnostico temprano. En cen-
tros especializados la media entre el inicio de sintomas y el
diagnostico es de 14 meses, en cuyo caso el mayor desa-
fio es diferenciar entre hipertension arterial pulmonar e
hipertensién pulmonar tromboembélica cronica®.
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La queja principal es la disnea, que también puede
acompanarse de edema en extremidades, fatiga y dolor
toracico atipico. Con la progresion de la falla cardiaca dere-
cha pueden presentar mareos y sincope’. En el examen fisico
no se diferencia de los otros tipos de hipertensién pulmo-
nar, pudiendo hallar P2 hiperfonético y murmullo de reflujo
trictspide. A medida que avanza la falla del ventriculo dere-
cho, aumentara la frecuencia de hallazgos de insuficiencia
cardiaca, por ejemplo: pulsos venosos yugulares, reflujo
hepato-yugular, edema periférico, hepatomegalia y final-
mente hipoxemia leve a moderada®’.

Diagnéstico

Ya que es la Unica forma de hipertension pulmonar potencial-
mente curable por endarterectomia pulmonar, es crucial no
pasar por alto el diagnostico. Del mismo modo, una evalua-
cion exhaustiva de diagnosticos diferenciales es una parte
importante de la evaluacion de la CTEPH porque otros tras-
tornos pueden explicar la hipertension pulmonar o imitar los
hallazgos en los estudios de imagenologia. Asi, las siguien-
tes condiciones deben considerarse y tratarse de acuerdo
con los mejores conocimientos actuales. Estas condiciones
incluyen sarcoma de arteria pulmonar, embolia de células
tumorales, parasitos (quiste hidatidico), embolia de cuer-
pos extranos y estenosis de arteria pulmonar congénita o
adquirida®.

En la Ultima guia de la ERS/ECS de diagnostico y trata-
miento de la hipertension pulmonar, sugieren un algoritmo
para el diagnostico de hipertension pulmonar tromboem-
bélica crénica (fig. 1)°. El test que inicialmente plantea la
probabilidad de hipertension pulmonar es el ecocardiagrama
transtoracico, que es accesible, no invasivo y evita la expo-
sicion a la radiacion. Entre los signos ecocardiograficos que
sugieren hipertension pulmonar estan la velocidad pico de
la regurgitacion tricUspide > 2,8 m/s, la dilatacion de cama-
ras cardiacas derechas y la dilatacion de la arteria pulmonar
(fig. 2).

La prueba radiografica recomendada para hiperten-
sion pulmonar tromboembolica cronica sigue siendo la
gammagrafia de ventilacion-perfusion (V/Q)>. Tiene una
sensibilidad del 95% en comparacion con el 51% de la angio-
tomografia computadorizada de térax?. En la gammagrafia
V/Q es posible observar varios defectos de perfusion incom-
patibles (mismatch). En efecto, una exploracion normal
de V/Q excluye CTEPH. La angiotomografia computarizada,

Signos y sintomas e historia compatible con HPTEC
|

Probab ilidad ecocar diogr afica de HP
|

Probabilidad de HP alta o intermedia

|
Gammagrafia V/Q*
¢ Defectos de perfusion incompatibles ?
L
I 1
[__NO__|
|

HPTEC descartada

Posible HPTEC

|
Proceso y pruebas diagnésticas para
HP/HA

Referir a centro especializado de HP

Angb-TC pulmonar,

CCD angiografia pulmonar

Figura 1  Algoritmo diagnodstico para la hipertension pulmo-
nar tromboembdlica cronica. hipertension arterial pulmonar:
HAP: hipertension arterial pulmonar; HP: hipertension pulmo-
nar; HPTEC: hipertension pulmonar tromboembdlica crénica;
TC: tomografia computarizada; CCD: cateterismo de camaras
derechas; V/Q: ventilacion/perfusion. “*La angio-TC pulmonar
por si sola puede no lograr el diagndstico de HPTC. Adaptada
de la Guia de diagnéstico y tratamiento de la hipertension
pulmonar?.

por otro lado, es una prueba mucho mas frecuente y facil
de obtener en muchas instituciones, y es probable que
sea mejor prueba para la embolia pulmonar aguda ya que
muestra trombos organizados, obstrucciones completas de
arteras pulmonares, membranas y bandas, permite iden-
tificar trastornos de la perfusion evidentes en el patron
en mosaico del parénquima pulmonar, diferenciando con
zonas de perfusion mas oscuras donde la perfusion es
relativamente disminuida; también es factible observar
infartos pulmonares, enfisema, malformaciones, entre otros
(figs. 4y 5).

En la guia europea para el diagndstico de hipertension
pulmonar sugieren que la visualizacion de la vasculatura
pulmonar mediante resonancia magnética, la tomografia
computarizada de haz conico, la angioscopia, la ultrasono-
grafia intravascular y la tomografia de coherencia optica son
técnicas complementarias que se pueden emplear con base
en la experiencia y practica del centro®.

Figura 2

""YREAd VD 26.2 e

Ecocardiograma que sugiere hipertension pulmonar; dilatacion importante de camaras derechas. VD: ventriculo

derecho.
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Figura 3
en mosaico.

Defectos de perfusion encontrados en la angiotomografia de torax. a) Banda dentro de una arteria pulmonar. b) Patron
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Figura4 Gammagrafia de ventilacion/perfusion con varios defectos de perfusion.

No hay anomalias especificas en las pruebas de funcion
pulmonar. La capacidad de difusion del mondxido de carbono
(DLCO) suele disminuir de manera ligera a moderada. Una
reduccion severa en la DLCO no es consecuente con hiper-
tension pulmonar tromboemboélica cronica y por tanto debe

Figura 5 Imagen de angiografia pulmonar en la hipertension
pulmonar tromboemboélica croénica.

solicitarse una evaluacion para un diagnostico alternativo o
comorbilidades’.

Posteriormente, puede hacerse cateterismo cardiaco
derecho (CCD) para confirmar hipertension pulmonar y eva-
luar con precision la severidad de la hipertension pulmonar
tromboembdlica cronica, ya que la resistencia vascular
pulmonar preoperatoria y posoperatoria inmediata es un
predictor prondstico a largo plazo. La literatura publi-
cada indica mayor riesgo de mortalidad perioperatoria en
pacientes con resistencia vascular pulmonar mayor que 12
Unidades Woods®. EL CCD incluso en pacientes con hiper-
tension pulmonar grave, es un procedimiento muy seguro
cuando se lleva a cabo en centros experimentados®°®. En
pacientes que se consideran operables y en riesgo de car-
diopatia isquémica, se realiza angiografia coronaria en
conjunto, pues se puede hacer bypass de la arteria coro-
naria durante la endarterectomia pulmonar sin aumentar el
riesgo quirGrgico'®.

El estudio de imagen, estandar de oro para el diagnostico
de hipertension pulmonar tromboembdlica cronica, conti-
nua siendo la angiografia pulmonar. Proporciona una mejor
imagen de los cambios vasculares y orientacion a las areas de
la enfermedad en el momento de la cirugia''. Los cambios
caracteristicos incluyen ‘‘defectos de bolsa’’, membranas
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o bandas de arterias pulmonares, dilatacion posestenotica,
irregularidades de la intima, estrechamiento abrupto de las
arterias pulmonares principales y oclusion vascular com-
pleta de los vasos lobares o segmentarios principales’?

(fig. 5).

Tratamiento

Todos los pacientes recibiran anticoagulacion de por vida®,
en cuyo caso el medicamento mas utilizado es la warfarina;
debe conseguir un valor de relacion normalizada interna-
cional entre 2-3. La warfarina tiene un largo historial de
eficacia en pacientes con hipertension pulmonar tromboem-
bélica cronica aunque nunca ha sido estudiada en ensayos
clinicos controlados aleatorios’, ni se tienen datos sobre la
eficacia y la seguridad de los nuevos anticoagulantes orales
en la hipertension pulmonar tromboembdlica cronica. Como
parte del tratamiento médico optimo para la hipertension
pulmonar tromboembdlica cronica ademas de los anticoa-
gulantes, estan indicados los diuréticos y el oxigeno en los
casos de insuficiencia cardiaca o hipoxemia®.

La implantacion sistematica del filtro en la vena cava
es controvertida y no esta justificada con la evidencia
disponible®. No hay datos prospectivos para confirmar los
beneficios de su uso en hipertension pulmonar tromboem-
bélica créonica. De hecho, la presencia o ausencia de filtros
de vena cava no tuvo ningln efecto sobre la supervivencia
en un afo posendarterectomia pulmonar?’.

Una vez que se ha establecido un diagnostico provisio-
nal de hipertension pulmonar tromboembélica crénica, el
paciente debe ser encaminado a un centro de experiencia
en endarterectomia pulmonar.

Las recomendaciones para hipertension pulmonar trom-
boembodlica cronica se resumen en el algoritmo de
tratamiento sugerido por la ultima guia europea de diag-
nostico y tratamiento de la hipertension pulmonar? (fig. 6).

Diagnéstico de HPTEC confirmado en centro especializado

Anticoagulacién permanente

Evaluacion de operabilidad a cargo de equipo multidisciplinario

|
L) 1
Paciente técnicamente operable Paciente técnicamente no operable
| —— r E—
Riesgo/beneficio esgo/beneficio Tratamiento médico
aceptable | orientado por objetivos
Considere APB en centro
especializado

— |

sintomatica
persistente

|
/

HP sintomatica persistente grave

Considere trasplante pulmonar

Figura 6 Algoritmo de tratamiento para hipertension pulmo-
nar tromboembodlica cronica®. APB: angioplastia pulmonar con
baldn, endarterectomia pulmonar: endarterectomia pulmonar,
HP: hipertension pulmonar, HPTEC: hipertension pulmonar por
tromboembolia pulmonar crénica.

Caso 210

Figura 7 Muestra quirdrgica de un trombo crénico.

Tratamiento quiruargico

La endarterectomia pulmonar es el tratamiento de eleccién
para los pacientes con hipertension pulmonar tromboem-
bdlica cronica que presenten enfermedad quirdrgicamente
accesible (envuelve trombos organizados en arterias pul-
monares principales, lobares y segmentares). La mayoria
de pacientes experimenta mejoria inmediata en los sinto-
mas y casi la normalizacion hemodinamica®. Los datos de
los grandes centros especialistas en hipertension pulmo-
nar tromboembolica crdnica reportan mejoria en resistencia
vascular pulmonar, clase funcional y test de caminata de seis
minutos, incluso en pacientes con enfermedad distal’-®"".
Con la mejoria hemodinamica posendarterectomia pulmo-
nar, el corazon tiene la capacidad de autorremodelarse
mediante la reduccion de la dilatacion y la regurgitacion
tricGspide, mejorando su funcion sistélica y diastélica’.

La determinaciéon quirlrgica es una decision compleja
que sopesa el riesgo de intervencion quirtrgica, la locali-
zacion anatomica de la embolia crénica (‘‘accesibilidad’’),
la experiencia del cirujano y del centro especialista y los
factores de riesgo especificos del paciente’, ya que el trata-
miento de la hipertension pulmonar tromboembdlica cronica
requiere endarterectomia en hipotermia profunda y para-
das circulatorias®''. En el mayor registro de hipertension
pulmonar tromboembdlica cronica publicado en 2011, la
operabilidad varid6 ampliamente entre los centros. Aque-
llos de alto volumen generalmente tenian un umbral mas
bajo para realizar endarterectomia pulmonar®. Asi mismo,
reportaron una mortalidad intrahospitalaria menor al 5%
y mortalidad en un ano del 7%, probablemente debido
a arresto cardiaco, falla multiorganica o lesion pulmonar
aguda®.

Otras complicaciones de la cirugia incluyen: lesion de
reperfusion pulmonar, sindrome de robo de arterias pulmo-
nares, atelectasias, complicaciones neurologicas, derrame
pleural o pericardico y disrritmias®. La oxigenacion por
membrana extracorpérea puede ser una herramienta valiosa
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en el apoyo a los pacientes con lesion pulmonar aguda gra-
ves, asi como la hipertension pulmonar persistente después
de la endarterectomia pulmonar'®.

Todos los pacientes con hipertension pulmonar trom-
boembolica crdnica deben ser evaluados para endarterecto-
mia pulmonar y la ‘‘inoperabilidad’’ debe ser determinada
solo después de la evaluacion metddica en un centro expe-
rimentado.

Tratamiento intervencionista

La angioplastia pulmonar con balén (APB) es una interven-
cion emergente para tratar la hipertension pulmonar trom-
boembolica crénica segmentaria y subsegmentaria. Este
procedimiento utiliza la técnica estandar de angioplastia
con baldén para dilatar arterias pulmonares seleccionadas.
El objetivo principal es reabrir los vasos ocluidos por mem-
branas y bandas tromboembodlicas durante la angiografia'*.
En una serie de 68 pacientes, la mas grande reportada, se
realizaron en promedio cuatro procedimientos por sujeto
(rango 2-8), con mejoria en la presion media de la arteria
pulmonar de 45,4 + 9,6 a 24,0 & 6,4 mm Hg (p<0,01)".

La APB puede ofrecer varias ventajas en el tratamiento
de la hipertension pulmonar tromboembdlica cronica inope-
rable, pero hay preocupaciones respecto a la necesidad de
multiples procedimientos, la administracion significativa de
contraste intravenoso, ausencia de resultados a mas largo
plazo y preguntas sobre la seleccion optima del paciente.
Por estas razones, en la actualidad no se recomienda la
APB como un tratamiento establecido para la hipertension
pulmonar tromboembdlica cronica, aunque se realiza en
algunos grandes centros especializados en pacientes meti-
culosamente seleccionados?>.

Tratamiento médico no quiruargico

En el Registro Europeo de hipertension pulmonar trom-
boembolica crénica, que incluyd a 679 pacientes, 37% de
todos los efectados con esta fueron clasificados como no
operables y 16,7% tuvieron hipertension pulmonar posen-
darterectomia pulmonar®. Por otro lado, la hipertension
pulmonar recurrente es menos comln y de etiologia dife-
rente, y es causada por un nuevo episodio de tromboembolia
después de una endarterectomia pulmonar bien sucedida y
con reduccion confirmada de hipertension pulmonar en el
posoperatorio de la endarterectomia. Todos estos pacien-
tes constituyen las principales indicaciones que pueden
beneficiarse de tratamiento farmacologico especifico para
hipertension pulmonar tromboemboélica cronica.

La terapia médica concreta no es un sustituto de la endar-
terectomia pulmonar, pero cumple un papel importante,
debido a que en la hipertension pulmonar tromboembdlica
cronica la enfermedad de los pequenos vasos pulmonares
ha proporcionado la justificacion para el uso de la terapia
médica orientada a la hipertension arterial pulmonar. Los
principales agentes utilizados son los vasodilatadores pulmo-
nares y agentes modificadores de la remodelacion vascular.
En el registro europeo de hipertension pulmonar tromboem-
bélica crénica de 2011, 54% de los casos inoperables fueron
tratados con terapia especifica para hipertension arterial
pulmonar, y 28% de los pacientes operados recibieron terapia

para hipertension arterial pulmonar previo a endarterecto-
mia pulmonar®.

Hasta ahora se han hecho cuatro ensayos clinicos alea-
torios con farmacos para tratamiento especifico de la
hipertensidon arterial pulmonar en pacientes con hiper-
tension pulmonar tromboembdlica crénica'-"8. El primero
analizé iloprost, un analogo de las prostaciclinas y potente
vasodilatador, en un subgrupo pequefio de pacientes con
hipertension pulmonar tromboembolica croénica, quienes
tuvieron mejoria hemodinamica y en la distancia de cami-
nata en el test de seis minutos, pero un resultado no
significativo en este grupo especifico’.

Posteriormente, en 2008, se efectud un ensayo clinico
doble ciego con sildenafil en pacientes con hipertension pul-
monar tromboemboélica cronica inoperables, en el que se
demostrd una respuesta significativa en la reduccion de la
resistencia vascular pulmonar y mejoria de la clase funcio-
nal, pero sin aumento en la capacidad de ejercicio después
de 12 semanas comparado con placebo’. En el mismo afio el
estudio BENEFIT fue el primer mayor ensayo clinico aleatorio
multicéntrico, con 157 pacientes, que evidencié reduccion
en la resistencia vascular pulmonar y aumento del indice
cardiaco, pero sin incremento en la capacidad de ejercicio
en las 16 semanas de estudio comparado con placebo'’.

En 2013 el estudio CHEST-1'® evalud el uso del rioci-
guat, un inhibidor de la guanilato ciclasa soluble, como
tratamiento de la hipertension pulmonar tromboembolica
cronica. Se incluyeron pacientes inoperables (después de ser
evaluados por un comité central) y pacientes con hiperten-
sion pulmonar residual posendarterectomia pulmonar; los
resultados mostraron evidente mejoria hemodinamica y fue
el primero en comprobar aumento en la capacidad de ejer-
cicio por el test de caminata de 6 minutos. De esta forma
fue el primer farmaco aprobado para el tratamiento de la
hipertensiéon pulmonar tromboembélica crénica en Estados
Unidos y Europa.

Trasplante pulmonar

El trasplante pulmonar bilateral o trasplante de cora-
zon/pulmoén para pacientes con hipertension pulmonar
tromboembdlica crénica es una intervencion rara y se
requiere evidencia para diferentes resultados de trasplante
en hipertensiéon pulmonar tromboembélica crénica en com-
paracion con los de hipertension pulmonar. El trasplante
puede beneficiar a pacientes jovenes que no son candidatos
para otros tratamientos®”>.

Conclusion

El diagnostico de hipertension pulmonar tromboembolica
cronica debe ser considerado en todos los pacientes con
hipertensidon pulmonar, ya que es la Unica forma potencial-
mente curable de hipertension pulmonar. Por esta razon, una
vez hecho el diagnostico de hipertension pulmonar trom-
boembolica croénica, es esencial que estos pacientes sean
encaminados a un centro de referencia para seleccion de
operabilidad. Para los pacientes no operables, la guia euro-
pea actual de diagnostico y tratamiento de la hipertension
pulmonar, sugiere el uso de riociguat como terapia farmaco-
logica. En cuanto al uso off-label de drogas aprobadas para
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hipertension arterial pulmonar asi como angioplastia, deben
ser consideradas en centros de referencia especializados
ya que la terapia médica en hipertension pulmonar trom-
boembodlica cronica no es un sustituto de la endarterectomia
pulmonar.
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