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Como es conocido, la circulaciéon pulmonar,
excluida la bronquial, funciona a muy baja pre-
sién, la menor del organismo, a tal punto que la
arteriosclerosis a este nivel no es un proceso fisio-
logico involutivo, sino que se presenta unica-
mente en unos pocos casos de marcada hiper-
tensién pulmonar de larga evolucién. '

Sin embargo, estd sometida a la influencia de
una serie de factores que con facilidad determi-
nan cambios hemodindmicos y morfolégicos,
responsables directos de un incremento de pre-
sién, unas veces transitorio y fdcilmente rever-
sible, otras permanente o poco reversible.

Si bien tales factores en su mayoria, salvo en
el caso de la hipertensién pulmonar primaria, es-
tdn perfectamente determinados (alteracion en la
composicion de los gases alveolares, alteracio-
nes cardiovasculares congénitas o adquiridas,
procesos inmunolégicos o toxicos que afectan
primariamente a los vasos pulmonares, altera-
ciones hemodindmicas secundarias a enferme-
dades extrapulmonares ), y los mecanismos ge-
nerales de la hipertensién pulmonar (HP) son co-
nocidos (aumento de resistencias vasculares pul-
monares por vasoconstriccion, cambios histologi-
cos de las paredes vasculares, incrementos en el
flujo sanguineo pulmonar, aumento de viscosi-
dad sanguinea, modificaciones del gasto car-
diaco, estasis venoso crénico), los mecanismos
intimos por los que la HP se establece en
cada caso no estdn tan aclarados, y en su mayor
parte solo son presumibles. Especial referencia
en este sentido merece la hipertension pulmonar
hipéxica, cuya etiopatogenia serd discutida con
mds detalle.

Cualquiera que sea el mecanismo, una vez es-
tablecida la hipertensién pulmonar, ésta va a de-
terminar una serie de alteraciones cardiocircula-
torias y pulmonares responsable del cuadro cli-
nico de la enfermedad vascular pulmonar hiper-
tensiva, el cual raras veces se manifiesta en
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forma pura, como acaece en la HP primaria,
sino que en la mayoria de las ocasiones estard
asociado al cuadro de la enfermedad pulmonar,
cardiaca o sistémica que la originé.

Pero, incluso prescindiendo de las manifesta-
ciones debidas a la enfermedad responsable o
asociada, la enfermedad pulmonar hipertensiva,
por si misma, presenta una pluralidad de expre-
sién, tanto desde el punto de vista clinico como
anatomopatolégico, dependiendo del mecanismo
por el que se origind y del momento en el desa-
rrollo de la circulacién en que dicha hipertensién
se establecid.

Asi, desde el punto de vista anatomopatolo-
gico podemos establecer cinco tipos de hiper-
tension pulmonar, correspondientes a los puntos
2 a 6 de la clasificacion general de las enferme-
dades vasculares pulmonares ',

1. Hipertension pulmonar plexogénica

Corresponde al cuadro morfoldgico de la arte-
riopatia pulmonar plexogénica y aparece tanto
en los shunts cardiacos congénitos izquierda-
derecha como en la hipertensiéon pulmonar pri-
maria en su forma cldsica, en la hipertensién
pulmonar que complica algunos casos de cirrosis
hepdtica con hipertension portal y en ciertas pa-
rasitosis pulmonares. Asimismo, se ha descrito
algiin caso de arteriopatia plexogénica asociada
de forma inexplicable a fibrosis pulmonar *,

El hecho de que diferentes procesos, sin co-
nexion etioldgica entre si, sean capaces de origi-
nar alteraciones anatémicas similares, complica
aun mds la comprensién patogénica de este tipo
de patologia de causa ain no explicada.

Se caracteriza anatomopatolégicamente por la
aparicion de una hipertrofia difusa y progresiva
de la capa media de arterias musculares, a la que
sigue una fibrosis de la intima, menos difusa que
aquella, que adopta una tipica disposicién en
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TABLA 1

Hipertensiéon pulmonar plexogénica

ALTERACIONES ANATOMOPATOLOGICAS

CAUSAS

Hipertrofia de la media arterial

Proliferacién de la intima y fibrosis laminar concéntrica

Arteritis y necrosis fibrinoide (secundaria a la hiper-
tension)

Lesiones plexiformes y dilataciones arteriales

H. Pulmonar Primaria Cldsica
Cardiopatia congénita con shunt izquierda-derecha:
— CIA
— Clv
— Ductus arteriosus amplio.
— Tronco arterial persistente
— Canal atrio-ventricular comin
Hipertension pulmonar secundaria a cirrosis o fibrosis
hepatica
Parasitosis pulmonares:
W. Bancrofti
Schistosomiasis

TABLA 11

Hipertension pulmonar por estasis venoso crénico

ALTERACIONES ANATOMOPATOLOGICAS

CAUSAS

Marcada hipertrofia de la media arterial
Muscularizacién de arteriolas
(< que en la hipoxia)
Fibrosis concéntrica de la intima
(no laminar)
En venas: Hipertrofia de la media, fibrosis de la intima
y arterializacién
Hemosiderosis y fibrosis intersticial

Insuficiencia cardiaca izquierda:
— Valvulopatias mitrales
— Mixoma y trombo auricuiar
— Valvulopatias adrticas
— Miocardiopatias en general
— Hipertensién arterial
— Otras causas de fracaso de VI
— Pericarditis constrictiva
Estenosis pulmonares congénitas
Compresion y estenosis de venas pulmonares secundaria
a procesos mediastinicos.
Otras anomalias cardiacas congénitas:
— Cor triatriatum
— Atresia adrtica
— Drenaje venoso anémalo total

capas concéntricas como capas de cebolla. Am-
bos procesos conducen a una obliteracion de la
luz vascular, en grados variables de unos vasos
a otros, y responsable quizds de la disminucién
del nimero de arterias pulmonares pequenas,
cuantificado en algunos casos °.

Posteriormente se producen fenémenos de ar-
teritis y necrosis fibrinoide en la pared de dichas
arterias, con trombosis secundaria, para final-
mente aparecer las tipicas lesiones plexiformes
en el interior de la luz vascular, de significacion
discutida y aun no aclarada, que se combinan
con dilataciones localizadas de algunos segmen-
tos arteriales (tabla I).

En el caso de la hipertensién pulmonar secun-
daria a cirrosis hepdtica, las alteraciones eviden-
ciadas precozmente en venas periféricas pulmo-
nares sugieren que la hipervolemia, subsiguiente
al desarrollo de anastomosis porto-pulmonares
directas, desempeiia un papel primordial en la
patogenia de la HP en estos casos. No existe
evidencia del papel patogénico de sustancias va-
soconstrictivas o lesivas vasculares, aunque al-
gunos presuponen su existencia en el sujeto
normal; en el cirrético no serian destruidas por
el higado ya que escaparian a su accién a través
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de los shunts portosistémicos, alcanzando direc-
tamente la circulacién pulmonar °. Lo que si pa-
rece es que no influye en el desarrollo de la HP
el grado de afectacion funcional hepadtica, pues
hipertensiones pulmonares similares a las que
acaecen en cirréticos se han demostrado en la
fibrosis hepdtica congénita y asimismo en algu-
nos casos de simple trombosis portal con fun-
cién hepidtica conservada 7.

2. Hipertension pulmonar por estasis venoso
cronico

Aun cuando se produce por mecanismos pa-
togénicos en parte similares a la anterior, ya que
su presentacion estd condicionada a la existen-
cia de afecciones cardiovasculares congénitas o
adquiridas con dificultad al drenaje de las venas
pulmonares, tales como el cor triatrium, la atre-
sia adrtica, el drenaje venoso anémalo total, la
estenosis de venas pulmonares (tabla II), las di-
ferencias histologicas son bien manifiestas, qui-
zas condicionadas por una menor intensidad y
gravedad de la hipertensién pulmonar en estos
casos. Anatémicamente siempre estd ausente la
lesién plexiforme y, aunque se produce una fi-
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TABLA 111

Hipertension pulmonar hipéxica

ALTERACIONES ANATOMOPATOLOGICAS

CAUSAS

Muscularizacién de arteriolas, a veces de vénulas
Hipertrofia de la media de arterias musculares y arteriolas

Escasa fibrosis de la intima

Grandes alturas
Enfermedades pulmonares con insuficiencia respira-
toria crénica:
— EPOC
— Cifoescoliosis
— Obst. crénica de vias superiores
— Enfermedades neuromusculares
— Sindrome de Pickwick
Fibrosis difusas
Amplias resecciones
Obesidad..., etc.

TABLA 1V

Hipertensién pulmonar tromboembdlica

ALTERACIONES ANATOMOPATOLOGICAS

CAUSAS

Trombos arteriales en distintos estadios

Fibrosis excéntrica, parcheada, de la intima

Septos fibrosis intraarteriales (recanalizacién de trombos)
Hipertrofia variable de la media arterial

Tromboembolismo recurrente:
— Trombos hematdgenos
— Embolias grasas
— Embolias yatrogénicas
— Embolos de liquido amniético...

brosis concéntrica de la intima, ésta nunca
adopta la disposicién laminar en capas. Si existe
una marcada hipertrofia de la capa media arte-
rial con patente muscularizaciéon de arteriolas y
en ocasiones hipertrofia de la media y fibrosis de
la intima de venas pulmonares. Junto a ello son
patentes los signos de estasis venoso crénico,
con dilatacion de vasos linfdticos, edema, fibro-
sis intersticial y hemosiderosis pulmonar secun-
daria.

3. Hipertension pulmonar hipéxica

Sin duda es, junto con el anterior, el cuadro
de hipertensién pulmonar, mds frecuente en
nuestro medio e indudablemente el de mds inte-
rés para el neumdlogo, no sélo por abarcar un
amplio espectro de la patologia pulmonar, sino
ademds por las implicaciones fisiopatologicas y
terapéuticas que conlleva.

Aparece mds o menos precozmente en el
curso de todas aquellas enfermedades pulmona-
res que cursan con insuficiencia respiratoria
crdnica, especialmente en la EPOC, en las alte-
raciones de la mecdnica respiratoria secundaria
a afecciones neuromusculares u Oseas de la caja
tordcica, en el sindrome de apnea periédica du-
rante el suefo, sindrome de Pickwick, estadios
avanzados de las fibrosis pulmonares, y en aque-
llos sujetos que viven a grandes alturas con la
consiguiente disminucién de la gresién parcial
de oxigeno en el aire inspirado °.

El cuadro anatomopatoldgico es mucho mds
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simple que en las formas anteriores y estd presi-
dido por la muscularizacion de las arteriolas (a
veces y mucho menos expresiva también en vé-
nulas), fenémeno que, aunque puede presen-
tarse en las demds formas de hipertensién pul-
monar, no es ni mucho menos tan manifiesto
como en ésta. Junto a ello existe hipertrofia de
la media de arteriolas y arterias musculares pro-
ximas a la zona de intercambio gaseoso. La fi-
brosis de la intima es por el contrario muy dis-
creta, en contraposiciéon a las de otros tipos de
hipertensién pulmonar, y puede verse desarrollo
de misculo liso longitudinal en el espesor de
esta capa (tabla III). Es precisamente el cardcter
fundamentalmente muscular de las alteraciones
anatomopatoldgicas con casi ausencia de fibro-
sis de la intima la que condiciona la posible re-
versibilidad de las mismas bajo terapéutica con
O, o tras el cambio de hdbitat en los sujetos que
padecen mal de las alturas.

4. Hipertensién pulmonar tromboembdlica

Es el resultado de la restriccién del lecho vas-
cular pulmonar secundario a la embolizacién ar-
terial y en menor frecuencia a la trombosis au-
téctona.

El cuadro morfolégico estd presidido precisa-
mente por la demostracién de tales trombos ar-
teriales en distinto estadio evolutivo, algunos in-
cluso ya recanalizados y manifiestos por septos
fibrinosos intraarteriales, otros reducidos a zo-
nas de fibrosis excéntrica de la intima. Los efec-
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tos secundarios de la hipertensién arterial por
ellos producidas se traduce en una hipertrofia de
la media arterial, variable de unos casos a otros
(tabla 1V).

S. Hipertension pulmonar en la enfermedad ve-
nooclusiva

Esta entidad, que forma parte del grupo de la
hipertensiéon pulmonar primaria de causa desco-
nocida (véase mds adelante), presenta un patrén
morfolégico parecido en algunos aspectos al de
la hipertensién pulmonar por estasis venoso
crénico, con el correspondiente edema vy fibrosis
intersticial junto a dreas de hemosiderosis pul-
monar, a lo que se afade la hipertrofia de la
capa media arterial, como en toda hipertension,
y, hecho diagnéstico, la existencia de obstruc-
ciones venosas con trombos en distinta fase evo-
lutiva, mostrando un cuadro morfolégico en las
venas similar al del tromboembolismo pulmonar;
en ocasiones pueden encontrarse también algu-
nos trombos arteriales (tabla V).

Hipertension pulmonar puede producirse
también en algunos casos por vasculitis pulmo-
nares que seran objeto de andlisis en otro capi-
tulo de esta monografia.

En todos los casos de hipertensiéon pulmonar
tendrd lugar una hipertrofia del ventriculo dere-

TABLA V

Enfermedad venoclusiva

ALTERACIONES

ANATOMOPATOLOGICAS CAUSAS

Obstrucciones venosas por trom- Desconocidas
bos con fibrosis de la intima y
septos intravasculares
Areas de hemosiderosis focal y
fibrosis intersticial
Hipertrofia de la media arterial +
trombos

cho, directamente relacionada con el grado y du-
racién de la hipertensién pulmonar, y en la hiper-
tensién pulmonar hipéxica se podrd evidenciar
ademds una hipertrofia de los cuerpos carotideos,
como respuesta al estimulo hipéxico sostenido.

Un aspecto de gran interés es que anatomopa-
tolégicamente puede saberse si una hipertensiéon
pulmonar existe desde el nacimiento o se ha ad-
quirido después. Normalmente la textura histo-
l6gica del tronco pulmonar, al nacer, es similar a
la de la aorta, para en el curso de los dos prime-
ros afios de la vida manifestar una serie de cam-
bios, consistentes en una fragmentacién de las
fibras eldsticas (que adoptan primero un aspecto
bacilar después reticular) y en un adelgaza-
miento del espesor de la pared arterial, hasta
adquirir el patréon estructural definitivo del
adulto. Pues bien, cuando existe hipertensién
pulmonar desde el momento del nacimiento,
como sucede en algunas formas de hipertension
pulmonar plexogénica, el tronco pulmonar no
sufre transformacion alguna y permanece para
siempre con su estiuctura aértica inicial; en los
sujetos que viven a grandes alturas, debido al
efecto vasconstrictor de la hipoxia desde el na-
cimiento, se producen sélo transformaciones
parciales hacia el patrén adulto, que acaba perfi-
ldndose muy tardiamente, tanto mds cuanto ma-
yor es la altitud. Asi los que viven entre 3440-
3840 metros de altitud presentan una configura-
cion adrtica fetal hasta los tres afios; a partir de
entonces se producen fendémenos de transicién
hacia el patrén adulto, pasando por un estadio
intermedio considerado como patrén persistente
de la altitud (fibras eldsticas fragmentadas), que
se mantiene hasta los 55 afios. Enlos que viven a
mds de 4000 metros la transicién hacia el patrén
adulto no se inicia hasta los nueve afios de la
vida y no llega a completarse, mostrando el refe-
rido patrén persistente de las grandes alturas du-
rante toda la vida >*%.

Todos estos patrones anatomopatolégicos re-
feridos sélo tienen tres formas de manifestacion
clinica: 1) la hipertensién precapilar, 2) hiper-

TABLA VI

Clinica de la hipertension pulmonar

SINTOMAS

SIGNOS EXPLORATORIOS

Disnea progresiva

De hipertension pulmonar:

Dolores seudoangoroides
Crisis sincopales al esfuerzo
Palpitaciones
Hemoptisis
Ronquera (signo de Ortner)
Cianosis:
— Central (en casos avanzados)
— Periférica (si hay fracaso V.l.)

— Clic protosistolico y refuerzo o desdoblamiento del 2.°
tono en foco pulmonar

— Soplo pansistélico de regurgitacion tricuspidea

— Soplo de Graham Stell en 3.*" espacio intercostal izquierdo

De insuficiencia cardiaca congestiva:

Estasis yugular

Aumento de la onda a del pulso venoso
Hepatomega con reflujo hepatoyugular

Latido visible y palpable en epigastrio

Edemas de extremidades inferiores hasta anasarca
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tension postcagpilar y 3) hipertensién mixta, pre
y postcapilar .

La primera sucede en todos aquellos procesos
en que el aumento de resistencias pulmonares
tienen lugar a nivel de arteriolas, permaneciendo
normal la circulacién capilar venosa; en estos
casos el cuadro clinico estd presidido por las
manifestaciones de sobrecarga ventricular dere-
cha e insuficiencia cardiaca congestiva.

La segunda forma clinica de hipertensién
pulmonar se presenta en todas aquellas circuns-
tancias en que estd dificultado el retorno venoso
pulmonar; el cuadro clinico estd presidido por
las manifestaciones de la insuficiencia cardiaca
izquierda, aunque como es légico existen signos
de sobrecarga derecha.

En la forma mixta existen signos de ambos.
Esta forma de hipertensién pulmonar, que con-
ceptualmente es fundamentalmente radiologica,
se presenta con todas sus manifestaciones en es-
tadios muy evolucionados de hipertension post-
capilar y una enfermedad pulmonar hiperten-
siva, y de forma incompleta en la enfermedad
venooclusiva y en las estenosis congénitas o ad-
quiridas de las venas pulmonares.

A este respecto, como veremos mds adelante,
hay que tener siempre in mente que los criterios
diagnésticos de hipertensiéon pre y postcapilar,
difieren en cierta forma para el radiélogo y para el
hemodinamista. El primero basa la diferen-
ciacién entre una y otra forma en la presen-
cia o ausencia de signos derivados del estasis
venoso; por esta razon incluird entre los diag-
nésticos radiolégicos de hipertension postcapilar
tanto a la enfermedad venooclusiva como a las
estenosis pulmonares. El hemodinamista funda
la diferenciacion en primer lugar en la existencia
o no de una presion pulmonar de enclavamiento
aumentada y en definitiva en la existencia o no
de una presion elevada de auricula izquierda;
bajo este criterio los dos procesos referidos se
incluirdn hemodindmicamente entre las hiper-
tensiones precapilares. Indudablemente y valo-
rando el sustrato anatémico, el criterio radiolé-
gico nos parece el mds realista.

En cualquier caso, dado que el cuadro clinico
de la hipertensién pulmonar, sobre todo la pre-
capilar, es bastante inespecifico, estando presi-
dido por una disnea de esfuerzo progresiva,
junto a los signos de sobrecarga o insuficiencia
de ventriculo derecho (tabla VI), el diagnéstico
de ésta ha de fundamentarse junto a un cuadro
clinico y fisiopatoldgico sugerente en explora-
ciones complementarias, unas incruentas, como
la radiolégica, ECG, fono y ecocardiograma,
otras cruentas como el cateterismo cardiaco,
que serdn analizadas en detalle mds adelante.

De todas ellas, es, sin duda, el cateterismo de-
recho, combinado o no con el izquierdo en caso
de dudas, el método idéneo, por cuanto no sélo
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nos tipifica la hipertensiéon desde el punto de
vista fisiopatolégico, sino que nos permite ade-
mads cuantificarla, valorar la situacién hemodi-
ndmica del ventriculo derecho, detectar hiper-
tensiones en estadios iniciales y valorar la capa-
cidad hemodindmica o funcional del enfermo
mediante pruebas de esfuerzo. No obstante, es
un método cruento y no exento de riesgo en si-
tuaciones de grave hipertensién pulmonar con
insuficiencia ventricular derecha, y por otro lado
a la hora de hacer valoraciones siempre debe te-
nerse en cuenta que las alteraciones hemodind-
micas, especialmente en la EPOC, varian segin
la situacion clinica en el momento de realizar la
exploracién, por lo que un solo valor aislado de
presién arterial pulmonar no es suficiente, por si
solo, para establecer un juicio diagnéstico o
pronéstico de un caso dado si no se tienen en
cuenta el resto de datos clinico-evolutivos, ra-
diolégicos, funcionales y cardiolégicos '°.

Es por estas razones que han sido numerosos
los intentos realizados para intentar correlacio-
nar el tipo y grado de manifestaciones detecta-
das por métodos incruentos, con el grado de hi-
pertensién pulmonar medido simultineamente

Indices de Lupi y cols.

AO = Protrusion adrtica
PL = Diametro pulmonar lobar
DPA = Protrusion arteria pulmonar

dPA = Diametro AP derecha
DTC/DTT = Relacion cardiotoracica %

Fig. 1. Indices mas importantes utilizados para intentar correlacionar
alteraciones radiologicas y grado de hipertension pulmonar.
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mediante cateterismo, a fin de establecer férmu-
las o datos de prediccién del grado de hiperten-
sién pulmonar sin tener que recurrir a la toma
directa de presién arterial pulmonar.

A este respecto hemos de decir:

1) Que no se ha encontrado una correlacion
estrecha entre el grado de hipertensién pulmo-
nar y las alteraciones radioldgicas. Es sabido
que, ante hipertensiones pulmonares moderadas
la radiologia tordcica puede ser completamente
normal, y que en hipertensiones severas el grado
de dilatacion de las cavidades derechas es muy
variable de unos enfermos a otros. Esto se debe
a que la tolerancia del ventriculo derecho de-
pende de diversos factores, tales como res-
puesta individual, rapidez con que se establece
la hipertension pulmonar, coexistencia de otras
patologias que modifiquen la capacidad de resis-
tencia del corazén, etc. De entre los numerosos
indices radiolégicos utilizados para deducir el
grado de hipertensién pulmonar contenidos y
analizados en conjunto en los trabajos de Lupi y
cols. ' (fig. 1), y de modo parcial en muy nume-
rosos trabajos, sélo han podido obtenerse muy es-
casas correlaciones, vdlidas s6lo para decir que
existe una hipertension pulmonar severa o un gra-
do importante de dilatacién de ventriculo derecho,
pero no para establecer una graduacién de hiper-
tensién pulmonar, asi:

a) Respecto a individuos normales resultan
significativos los aumentos del cono pulmonar,
del didmetro de la rama derecha descendente de
la arteria pulmonar, del didmetro pulmonar lobar
y de larelacion cardiotordcica en tanto por ciento
para decir en gran nimero de casos que existe
hipertensién pulmonar, sin mds especificacion,
con los dos primeros datos e insuficiencia cardia-
ca para la relacion cardiotordcica '°.

b) Relacionando estos indices en sujetos con
hipertensién pulmonar, con los valores de pre-
sién obtenidos en arteria pulmonar, se ha visto
que no existe correlacion significativa entre ellos
y el didmetro de la rama descendente de la arteria
pulmonar derecha y son poco significativos en lo
que respecta al grado de protrusién de la AP y al
didmetro pulmonar lobar. La amplitud o margen
de variabilidad entre la PAP obtenida por catete-
rismo y los métodos no invasivos es tan amplio
que, para un caso dado, es imposible E)redecir por
estos ultimos los valores de PAP ''"'¢

2) Respecto a los hallazgos ecocardiogrsfi-
cos tampoco se ha podido obtener una buena
correlacién con el grado de hipertensién pulmo-
nar.

En este sentido parece ser que Gnicamente la
presencia o ausencia de la depresion a podria
tener un cierto valor predictivo: normalmente la
contracciéon auricular que se produce en la fase
telediastoélica, por tener lugar en la fase de me-
nor presion del ventriculo derecho se transmite
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a éste, dando lugar a la depresién a del ecocar-
diograma. En la hipertensién pulmonar, al estar
aumentada la presién telediastdlica del ventricu-
lo derecho, la contraccién auricular no se refleja

en éste y no aparece, por consiguiente, dic?sa
depresion. Pues bien, segin Nanda y cols. °,

cuando tal sucede la presion media en la arteria
pulmonar supera los 40 mm Hg; hasta estos va-
lores de presion arterial pulmonar, la contraccion
auricular se transmitird al ventriculo derecho.
Segiin esto, depresion a presente significa una
PAP media menor de 40 mm Hg y una depresion
a ausente una PAP de 40 mm Hg o superior.
Experiencias de otros autores, aun confirmando
que la ausencia de depresion a significa hiper-
tensién pulmonar,no evidencian correlacién con
el grado de hipertensién.

3) Recientemente Roti y cols., comunican a
partir de sus estudios en sujetos con cor pulmo-
nale crénico la posibilidad de seguir el curso
evolutivo de la PAP mediante estudios policar-
diogrdficos, aunque al mismo tiempo sefialan las
grandes dificultades que la técnica conlleva, lo
que limita extraordinariamente su aplicacién
como exploracién de rutina '°.
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