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Resumen La hipertension pulmonar es una enfermedad compleja, grave y de baja incidencia.
Es un estado hemodinamicamente patologico con una presion de arteria pulmonar que supera los
25mmHg. La presencia de hipertension pulmonar en el puerperio es poco frecuente y conlleva
un alto riesgo para la madre. Se presenta el caso de una mujer de 31 anos en puerperio mediato
patologico post parto eutdcico con datos de bajo gasto cardiaco. El ecocardiograma demostro
la presion de la arteria pulmonar que iguala a la sistémica. La angiotomografia helicoidal de
torax descarta tromboembolismo pulmonar, y se realiza diagnostico de hipertension de la arteria
pulmonar de etiologia desconocida.

© 2019 Elsevier Espana, S.L.U. Todos los derechos reservados.

Pulmonary arterial hypertension presented at the puerperium. Case report

Abstract Pulmonary hypertension is a complex, serious and low incidence disease. It is a
haemodynamically pathological state with a pulmonary artery pressure that exceeds 25 mmHg.
The presence of pulmonary hypertension in the puerperium is rare, and carries a high risk to
the mother. The case is presented of a 31year-old female in the subacute postpartum period
of a normal delivery with data of low cardiac output. The echocardiogram showed that the
pressure of the pulmonary artery was equal to the systemic. A thoracic helical angio-tomography
ruled out pulmonary thromboembolism, making a diagnosis of pulmonary artery hypertension
of unknown aetiology.
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Introduccion

Dada la pobre investigacion de la prevalencia de esta
patologia, no se tiene un registro fidedigno en México de
esta condicion. En 2015 se fundo el Registro Mexicano de
Hipertension Pulmonar, un estudio de cohorte longitudinal
prospectivo y multicéntrico que reclutd 493 pacientes, el
80% de sexo femenino' 2.

La hipertension pulmonar es una enfermedad croénica y
progresiva que consiste en una elevacion de la vasculatura
capilar pulmonar que genera un falla ventricular derecha
o trombosis pulmonar, la cual concluye en un shock car-
diogénico, de baja prevalencia pero de alto impacto por
su elevada mortalidad (17-33%). La literatura internacional
reporta de 2 a 3 casos de hipertension pulmonar por cada
millon de habitantes al afio. Es una enfermedad compleja,
grave, progresiva, de gran letalidad e incurable®#.

Caso clinico

Mujer de 31 afnos con disnea de pequenos esfuerzos que se
acompana de epigastralgia de 10 h de evolucion, en puerpe-
rio mediato post parto vaginal eutdcico, con presion arterial
de 140/100 mmHg, frecuencia cardiaca de 95 latidos/min,
frecuencia respiratoria de 32/min, temperatura de 36°C
y saturacion de oxigeno del 53%. Neurologicamente inte-
gra, marcada palidez de piel y tegumentos, precordio con
soplo sistolico multifocal, con adecuada mecanica ventilato-
ria, murmullo vesicular audible, llenado capilar inmediato,
resto de la exploracion normal. Los examenes de laboratorio
revelan transaminasemia y trombocitopenia de 89.000 pl.
Ingreso en terapia intensiva, manteniéndose con oxigeno
suplementario por mascarilla facial con bolsa reservorio a
10/min con saturacion del 90-95%. La radiografia de térax
revela cardiomegalia con indice cardiotoracico 2,4 y conges-
tion parahiliar con abombamiento de la arteria pulmonar y
doble contorno auricular.

Se realizo ecocardiograma, el cual revela hipertension
pulmonar severa con presion sistolica de la arteria pulmonar
de 130 mmHg, ventriculo izquierdo con septum discinético,
valvulas sin lesiones estructurales, insuficiencia tricuspidea
severa funcional, cavidades derechas dilatadas, funcion sis-
tolica conservada con fraccion de eyeccion del 60%, sin
presencia de cortocircuitos. La angiotomografia descarta la
presencia de trombosis (figs. 1-3). Responde favorablemente
al manejo farmacologico, por lo que egresa del hospital y se
mantiene en seguimiento por cardiologia.

Discusion

La circulacion pulmonar recibe la totalidad del gasto car-
diaco, lo que permite llevar a cabo funciones metabolicas y
vasoactivas muy importantes. A pesar de esto, la circulacion
pulmonar mantiene una presion muy baja en comparacion
con la circulacion sistémica; en un individuo sano de 1 a
40 anos es de solo 15-16 mmHg, por lo que se considera un
lecho vascular de baja presion y resistencia®.

La hipertension pulmonar se define como una presion de
la arteria pulmonar media mayor de 25 mmHg en condiciones
de reposo o de 30mmHg durante el ejercicio, sin que se
encuentre alguna alteracion en el hemicardio izquierdo'”.

La clasificacion de EVIAN para hipertension pulmonar
incluye 5 grupos fundamentales:

1. Hipertension arterial pulmonar (incluye la presentacion
idiopatica, antes llamada hipertension pulmonar prima-
ria), en la cual se encuentra nuestra paciente.
Secundaria a enfermedad cardiaca izquierda.
Secundaria a enfermedad pulmonar y/o hipoxemia.
Secundaria a tromboembolia pulmonar crénica.
Secundaria a enfermedades que afectan directamente a
la vasculatura pulmonar.
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Es una entidad relativamente rara. Se estima que existen
anualmente uno a dos casos por cada millon de habitantes
a nivel mundial; puede afectar a cualquier grupo de edad,
y su frecuencia es mayor en el adulto joven, con predomi-
nio en las mujeres (relacion 3:1). El embarazo se considera
totalmente contraindicado en pacientes con esta patologia,
ya que puede llegar a ser letal o exacerbar la enfermedad®.

Ocurre a nivel de las arteriolas pulmonares, donde la
vasoconstriccion, la trombosis in situ y la proliferacion fibro-
muscular y de la intima condicionan la obstruccion de la luz
vascular y generan el incremento de la resistencia vascular
pulmonar y de la presion arterial pulmonar. Existe evidencia
de un caso similar al que se describe donde hubo una dismi-
nucion significativa del nimero plaquetario antes del parto.
Se propone que esta disminucion puede ser secundaria al
consumo de plaquetas por formacion de un microtrombo
que ocluye las arteriolas pulmonares, y por consiguiente se
puede ver reflejado como reduccion en la oxemia capilar?.

En un estudio experimental se expone la paradoja del
estrogeno con una amplia cantidad de efectos sobre la vas-
culatura pulmonar, que incluyen la reduccion de expresion
de endotelina-1, el aumento en la produccion de oxido
nitrico y la liberacidén de prostaciclina. Por otra parte, la
accion de la testosterona incluye efectos proinflamatorios y
proapoptoticos en el miocardio, y debido a esto el género
femenino tendria mayor nimero factores protectores que
los hombres; sin embargo, la hipertension arterial pulmonar
tiene predominio en el sexo femenino. En la mujer no emba-
razada predomina el 2-hidroxiestrégeno, y un importante
modificador de este es el citocromo p4501B1 (CYP1B1); hay
evidencia de que un polimorfismo en el CYP1B1 y en el
receptor BMPR2 incrementa la conversion de estradiol a 16a-
hidroxiesterona, metabolito con propiedades mitogénicas y
de remodelacion de la vasculatura pulmonar, promoviendo
su desarrollo®.

Hay una disfuncion endotelial en la que existe desequili-
brio entre los factores vasodilatadores que al mismo tiempo
son antiproliferadores con los factores vasoconstrictores,
que a su vez son proliferadores. Se ha mostrado deficiencia
de prostaciclina en relacion con el tromboxano A y deficien-
cia de oxido nitrico. Asi mismo, un aumento de endotelina,
que ejerce su efecto sobre las células endoteliales y del mus-
culo liso vascular'. Es importante tomar este desequilibrio
molecular, ya que el tratamiento actualmente propuesto se
basa en la modificacion de estas alteraciones.

La serotonina de igual forma juega un papel clave en
esta enfermedad. Se sabe que es mediadora de constric-
cion y promueve proliferacion de las células endoteliales
y del musculo liso vascular, con elevacion sérica en esta
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Figura 1  Angiotomografia computada de torax contrastada. Corte transversal: se observa incremento en la luz de la arteria
pulmonar.

Spin: 0
Tilt: -90

Figura 2 Angiotomografia computada de torax contrastada. Corte sagital: se observa incremento en la luz de la arteria
pulmonar.

Figura 3  Reconstruccion en tercera dimension de la angiotomografia. El tamano de la arteria pulmonar se puede comparar con
el de la arteria aorta.
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patologia. En la hipertension pulmonar de etiologia descono-
cida estan aumentadas la expresion del transportador de la
serotonina y la expresion del receptor 1B, que es mediador
de constriccion arteriolar®”®.

Esta enfermedad puede pasar desapercibida por mucho
tiempo, dado que es casi asintomatica en etapas tempranas,
a pesar de que exista un aumento significativo de la presion
pulmonar. Inicialmente se presenta disnea, angina, sincope
de esfuerzo y datos de insuficiencia ventricular derecha
(aumento en la presion venosa yugular, edema de miem-
bros pélvicos y ascitis). En la exploracion del precordio la
auscultacion revela un P3 en el segundo ruido, presencia de
S3 o S4 derechos y un soplo holosistélico de insuficiencia
tricuspidea’ .

El diagnostico puede partir también de un dato radiogra-
fico: tronco de la pulmonar prominente o ramas dilatadas.
El ecocardiograma inicial permite establecer, ademas de la
existencia de hipertension, el origen cardiaco potencial de
esta: un defecto septal o valvular izquierdo. La confirma-
cion diagnéstica y la potencial solucion quirdrgica pueden
obtenerse con la angiografia pulmonar, con la tomografia
helicoidal del torax, o con ambas. El diagnostico de hiper-
tension arterial pulmonar se establece una vez se hayan
descartado todas las causas. El cateterismo no se reco-
mienda: aunque simplifique y confirme el diagnéstico, su
funcionalidad no ha sido demostrada y el paciente corre un
alto riesgo de rotura de la arteria pulmonar®’.

El manejo de la hipertension pulmonar continta en estu-
dio; los tratamientos postulados no son curativos, pero
disminuyen la sintomatologia y alargan la esperanza de vida.
Dentro de la terapia farmacologica se encuentran los inhi-
bidores de la fosfodiesterasa5 (PDE-5) (sildenafilo), que
aumentan la concentracion de GMPc y activan las vias de
sefalizacion dependientes de GMPc; por tanto, la adicion
de un inhibidor de la PDE-5 aumenta los beneficios de los
prostanoides para la hemodinamica pulmonary la capacidad
funcional en la hipertension arterial pulmonar'®.
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