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RESUMEN

El diagnéstico de hipertensién pulmonar tromboembdlica crénica (HPTEC) se fundamenta en el cuadro cli-
nico, la demostracién de lesiones obstructivas en las arterias pulmonares y la evaluacién hemodinamica. El
proceso diagndstico engloba distintos elementos, que van desde la sospecha clinica hasta la confirmacién
definitiva mediante exdmenes complejos que incluyen la angiografia y el estudio hemodinamico pulmo-
nar. Una vez establecido el diagnéstico de HPTEC, determinar si el paciente es candidato a endarterectomia
pulmonar conlleva estudios adicionales y una evalucién multidisciplinar, que debe llevarse a cabo en cen-
tros con experiencia en dicha cirugia. En el presente capitulo se revisan los procedimientos utilizados para
establecer el diagnéstico de HPTEC asi como las exploraciones que permitiran identificar los candidatos al
tramiento quirtrgico de la HPTEC.
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Clinical and hemodynamic diagnosis in chronic thromboembolic pulmonary
hypertension

ABSTRACT

Diagnosis of chronic thromboembolic pulmonary hypertension (CTEPH) is based on the clinical picture, the
presence of obstructive lesions in the pulmonary arteries and hemodynamic evaluation. The diagnostic
process encompasses distinct elements ranging from clinical suspicion to definitive confirmation through
complex examinations including angiography and pulmonary hemodynamic studies. Patients with an
established diagnosis of CTEPH should be evaluated for pulmonary endarterectomy, requiring additional
studies and multidisciplinary assessment, which should be performed in centers with experience of this
type of surgery. The present article reviews the procedures used to establish the diagnosis of CTEPH, as
well as the procedures that allow candidates for surgical treatment of this disease to be identified.

© 2009 SEPAR. Published by Elsevier Espaiia, S.L. All rights reserved.

hasta el fallo cardiaco derecho a medida que progresa la enferme-
dad.

La hipertension pulmonar tromboembdlica crénica (HPTEC)
constituye una de las principales causas de hipertensién pulmonar
(HP) grave’, con una morbimortalidad significativa. Sin embargo, di-
cha enfermedad esta francamente infradiagnosticada y su prevalen-
cia es atn desconocida. Se caracteriza por la presencia de trombos
organizados intraluminalmente, estenosis y/u obliteracién de las ar-
terias pulmonares. La consecuencia es el aumento de la resistencia
vascular pulmonar que condiciona la HP y que puede evolucionar

* Autor para correspondencia.
Correo electronico: iblanco2@clinic.ub.es (I. Blanco).

Basandose en estudios recientes, se estima que la incidencia de
HPTEC tras un episodio agudo de tromboembolismo pulmonar (TEP)
podria ser de 14 casos por millon de poblacién y afio (v. apartado
“Aspectos epidemiolégicos”)*®. Sin embargo, hasta el 40% de los pa-
cientes con HPTEC no han tenido, aparentemente, clinica de episodio
de TEP agudo previo. Por consiguiente, su prevalencia debe ser supe-
rior, por lo que parte de los esfuerzos diagnésticos deben encami-
narse a su deteccién en los pacientes con antecedentes de TEP y/o
factores de riesgo para su desarrollo.

La HPTEC difiere de la hipertension arterial pulmonar (HAP) en
una mayor afectacion y participacién de los vasos proximales en el
proceso de remodelado vascular’ como consecuencia de un TEP pre-
vio, sintomatico o asintomatico, que puede ofrecer una opcién qui-
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rrgica curativa a esta forma de HP, mediante endarterectomia pul-
monar (nosotros preferimos dicha denominaciéon a la de
tromboendarterectomia puesto que se ajusta mejor al verdadero ob-
jetivo de la intervencién que no es la extraccién de trombos)3°.

Diagnéstico hipertension pulmonar tromboembélica cronica
Concepto

El diagnéstico de HPTEC se fundamenta en una serie de manifes-
taciones clinicas (disnea de esfuerzo, fatiga) que aparecen como con-
secuencia de 1 o varios trombos que obstruyen el lecho vascular
pulmonar, y ocasionan el aumento de la resistencia vascular pulmo-
nar (tabla 1). Por consiguiente, el diagnéstico se establece basandose
en 3 aspectos fundamentales: la clinica, la deteccion y caracteriza-
cion de las lesiones trombdticas mediante técnicas de imagen, y la
evaluacién hemodindmica.

Formas de presentacion clinica

La HPTEC es el resultado de la obstruccion del lecho vascular pul-
monar tras 1 o varios episodios de TEP no resueltos. La HPTEC se
puede presentar tras un episodio de TEP agudo asintomatico, Gnico
o recurrente, que ha pasado desapercibido; o bien como consecuen-
cia de un TEP agudo que no se ha resuelto tras mas de 3 meses de
tratamiento descoagulante correcto. En el primero de los casos, que
suele producirse en un porcentaje elevado de pacientes, el diagnés-
tico de HPTEC se establece durante el estudio etiolégico exhaustivo
de pacientes a quienes se ha detectado HP, habiéndose descartado la
existencia de HAP y de otras causas conocidas de HP (enfermedad
cardiaca izquierda, enfermedades respiratorias crénicas). En esta si-
tuacion, el diagndstico de HPTEC se establece poniendo de manifies-
to la presencia de defectos de perfusion o lesiones que ocluyen el
lecho vascular pulmonar empleando pruebas de imagen. En la se-
gunda forma de presentacion clinica, que ocurre en un porcentaje no
despreciable de casos, el episodio de TEP agudo cursa con repercu-
sién hemodinamica (sincope, signos de bajo gasto cardiaco, hipoten-
sién) y compromiso cardiaco secundario valorado mediante ecocar-
diografia o tomografia computarizada (TC). A pesar de tratamiento
descoagulante correcto, a los 3-6 meses del episodio agudo el pa-
ciente refiere clinica de disnea durante el esfuerzo y en el estudio
hemodindmico pulmonar se confirma la existencia de HP.

Tabla 1
Criterios diagnésticos de hipertensién pulmonar tromboembélica crénica

Manifestaciones clinicas Disnea de esfuerzo, fatiga, dolor torécico, presincope
o sincope, signos de fallo cardiaco derecho

Obstruccion de las arterias pulmonares principales
o de su ramificaciones

Presién arterial pulmonar media = 25 mmHg
con presion de oclusién arterial pulmonar =< 15
mmHg, con aumento de la resistencia vascular
pulmonar (= 250 din-s-cm)

Lesiones vasculares

Trastorno hemodindmico

Las alteraciones en la coagulacion, como los estados de hipercoa-
gulabilidad, la esplenectomia, las derivaciones ventriculoatriales
para el tratamiento de la hidrocefalia, las vias centrales intravenosas
(i.v.), la enfermedad inflamatoria intestinal y la osteomielitis parecen
ser los factores de riesgo mas frecuentes para el desarrollo de
HPTEC™ (v. apartado “Factores de riesgo”). Sin embargo, la ausencia
de dichos factores de riesgo, asi como la ausencia de un episodio
previo conocido de TEP, no excluye el diagnéstico de HPTEC.

Cuadro clinico
Historia clinica

El diagnéstico de HPTEC requiere una historia clinica detallada y
una exploracién fisica compatible. Los sintomas son intermitentes y
aparecen cuando la afectacién vascular supone un compromiso de
mas del 60% de la vasculatura pulmonar'.

Los sintomas mads frecuentes son disnea de esfuerzo, episodios
sincopales o presincopales con el esfuerzo, dolor toracico, fatiga, tos
y hemoptisis. Dada la poca especificidad de estos sintomas y su apa-
ricién gradual, es frecuente que el diagnoéstico se establezca tardia-
mente. El sincope y el dolor tordcico durante el ejercicio orientan a
una mayor limitacion del gasto cardiaco.

El curso clinico de la HPTEC es, al menos en los estadios mas ini-
ciales, episédico con largos periodos de “luna de miel” (“honey-
moon”) asintomadticos o con minimos sintomas y, en general, su evo-
lucién es menos insidiosa que la de la HAP.

Durante la recogida de datos en la entrevista personal es necesa-
rio profundizar acerca de los acontecimientos después del TEP agu-
do, puesto que no es infrecuente que el paciente permanezca con
clinica tras un episodio de TEP reconocido y tratatado correctamen-
te, pero sin confirmacién de la resolucién de los defectos de perfu-
si6bn mediante pruebas de imagen. Del mismo modo, es necesario
interrogar sobre los factores de riesgo asociados a HPTEC (v. aparta-
do “Factores de riesgo”).

Como en otras formas de HP, es importante definir en qué medida
la enfermedad limita las actividades de la vida diaria, mediante la
escala de clase funcional de la New York Heart Association modifica-
da (escala de la World Health Organization, WHO) (tabla 2), que tie-
ne utilidad pronéstica, terapéutica y en el seguimiento clinico.

Exploracion fisica

Los signos fisicos mas frecuentes son: refuerzo y/o desdoblamien-
to del segundo tono cardiaco en el foco pulmonar, frémito palpable
en el borde esternal izquierdo, soplo sistélico de insuficiencia tricus-
pidea y soplo diastélico de insuficiencia pulmonar que se percibe en
el borde esternal izquierdo (soplo de Graham-Steel). Cuando hay dis-
funcién del ventriculo derecho (VD) se observa aumento de la pre-
sién venosa yugular, aumento de la onda “v” del pulso yugular, in-
gurgitacion yugular, reflujo hepatoyugular, edemas maleolares,
hepatomegalia y, en ocasiones, ascitis. La auscultacién pulmonar, a
diferencia de lo que ocurre en la HAP, suele ser anormal. Destaca la
presencia de ruidos pulmonares sobreafiadidos tipo estertores grue-

Tabla 2

Escala de clase funcional de la World Health Organization

Clase I Pacientes con HP que no produce limitacién de la actividad fisica. La actividad fisica ordinaria no causa disnea, fatiga, dolor toracico ni episodios presincopales

Clase II Pacientes con HP que produce una ligera limitacién de la actividad fisica. Los pacientes estan confortables en reposo. La actividad fisica ordinaria causa disnea,
fatiga, dolor toracico o episodios presincopales

Clase III Pacientes con HP que produce una marcada limitacion de la actividad fisica. Los pacientes estan confortables en reposo. La actividad fisica, incluso menor de la
ordinaria, causa disnea, fatiga, dolor toracico o episodios presincopales

Clase IV Pacientes con HP con incapacidad para llevar a cabo cualquier actividad fisica sin sintomas. Los pacientes manifiestan signos de insuficiencia cardiaca derecha.

Puede presentarse disnea y/o fatiga incluso en reposo. La sensacién de malestar aumenta con cualquier actividad fisica

HP: hipertensién pulmonar.
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sos en las areas que corresponden a ramas de arterias pulmonares
parcialmente ocluidas.

La presencia de edema en una extremidad inferior es sugestivo de
trombosis venosa profunda y deberia considerarse como un factor de
riesgo sobreafiadido ante la sospecha de HPTEC.

Exdmenes complementarios

Los objetivos de las pruebas diagnésticas en los pacientes con
HPTEC son determinar su existencia en pacientes con antecedentes
de TEP agudo, sintomatico o asintomadtico, o en presencia de facto-

cién y/o infiltrados triangulares periféricos sugestivos de infartos
pulmonares son los hallazgos mds caracteristicos de la HPTEC. Sin
embargo, en un porcentaje no despreciable de los casos la radio-
grafia de térax puede ser normal.

Electrocardiograma. Se desconoce en qué porcentaje de casos es
anormal. Los hallazgos mas comunes son: desviacion del eje QRS
hacia la derecha, signos de hipertrofia ventricular derecha con on-
das R monofasicas en V1 y ondas S persistentes en V5-V6, signos
de sobrecarga de VD con inversion de ondas T en precordiales de-
rechas o bloqueo de rama derecha, y crecimiento auricular dere-
cho.

res de riesgo, caracterizar la extensién de las lesiones, y valorar la - Analitica y estudio de hipercoagulabilidad. La presencia de un estado

repercusiéon hemodinamica.

- Radiografia de térax. Habitualmente hay ensanchamiento de las ar-
terias pulmonares principales y de sus ramas proximales, con dis-
minucién de la vascularizacién periférica. Es frecuente el aumento
del tamafio de la silueta cardiaca por crecimiento de la auricula
derecha (AD) o del VD. La presencia de areas de hipovasculariza-
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Figura 1. Gammagrafia de ventilacion-perfusiéon pulmonar de un paciente diagnosti-
cado de hipertensién pulmonar tromboemboélica crénica. Se observan mudiltiples de-
fectos de perfusion bilaterales no congruentes con la ventilacion.

de hipercoagulabilidad es uno de los factores mas frecuentemente
implicado en la enfermedad tromboembélica venosa (ETV). Sin
embargo, tan sélo una minoria de los pacientes con ETV tienen dé-
ficit de proteinas inhibidoras de la coagulacion, como las proteinas
Cy Sy la antitrombina III. La presencia de anticuerpos antifosfoli-
pidicos es también causa frecuente de fenémenos trombéticos.
Una importancia menor parece tener el sistema fibrinolitico, con
alteraciones como el déficit de plasmindgeno o valores altos del
inhibidor 1 del activador del plasminégeno. También puede consi-
derarse muy rara la homocistinuria como causa de ETV. Mas re-
cientemente, se han identificado 2 trombofilias relativamente fre-
cuentes, la resistencia a la proteina C activada asociada a una
mutacién en el gen del factor V de Leiden y una variante del gen de
la protrombina que favorecen estados de hipercoagulabilidad y
consecuentemente trombosis venosa. De todos modos, el cribado
de factores de hipercoagulabilidad debe realizarse en todos los pa-
cientes con HPTEC confirmada.

Exploracion funcional respiratoria. Permite evaluar la repercusién
sobre la funcién respiratoria. La alteracién mas frecuente es la dis-
minucién de la capacidad de difusién de CO. También puede obser-
varse una alteracién ventilatoria restrictiva de grado moderado,
con disminucién de la capacidad vital y de la capacidad pulmonar
total.

Gasometria arterial. El gradiente alveoloarterial de oxigeno esta au-
mentado desde estadios iniciales de la enfermedad; posteriormen-
te la presién parcial de oxigeno (Pa0,) disminuye.

Ecocardiograma. La ecocardiografia con técnica Doppler es un exa-
men imprescindible como método de cribado de la HP, dado que
permite estimar de forma no invasiva la presion de la arteria pulmo-
nar y valorar las caracteristicas de las cavidades cardiacas derechas.
Suele observarse dilatacién e hipertrofia del VD. El ventriculo iz-
quierdo suele ser de tamafio reducido, con ligero aumento del grosor
del septo interventricular, que puede estar aplanado y con movi-
miento paradéjico. En la mayoria de los casos hay insuficiencia tri-
cuspidea, lo cual permite calcular el gradiente de presién sistélica
entre la AD y el VD a partir de la velocidad pico del flujo regurgitante
transtricuspideo. A partir de este calculo se estima la presion sistdlica
de la arteria pulmonar. En una proporcién significativa de pacientes
hay derrame pericardico, que suele asociarse a insuficiencia del VD,
por lo que su hallazgo constituye un factor de mal prondstico.
Gammagrafia pulmonar. La gammagrafia de ventilacién-perfusion
pulmonar con macroagregados de albiimina marcados con Tc99 es
la exploracion complementaria de eleccién para descartar HPTEC
(fig. 1). Si el resultado de la gammagrafia es normal o de baja pro-
babilidad de TEP en un paciente con HP, practicamente se descarta
HPTEC. En casos de alta sospecha con gammagrafia no concluyente
deberia realizarse una angio-TC y/o una arteriografia pulmonar,
con el fin de confirmar con certeza la presencia del proceso trom-
boembélico.

TC. Se realiza una TC con contraste i.v. 0 angio-TC cuando se sospe-
cha HPTEC. A su vez, la TC permite detectar pequefios trombos en
las arterias pulmonares y, al mismo tiempo, evaluar el parénquima
pulmonar. Los hallazgos mas frecuentes son: presencia de material
trombdtico crénico en las arterias pulmonares, aumento de flujo
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A | Pacientes con TEP agudo e hipertension pulmonar |

| Repetir ecocardiografia a los 3 meses del episodio agudo |

| PAPs < 40 mmHg | | PAPs > 40 mmHg |
Remitir a centro con experiencia en EP
Se descarta
HPTEC l
Pruebas de imagen: TC, RM y/o angiografia pulmonar
Estudio hemodinamico pulmonar
Decision de EP por equipo multidisciplinar

B

Pacientes con sospecha de hipertension pulmonar o
hipertension pulmonar confirmada e historia de embolismo pulmonar

}

Gammagrafia ventilaciéon-perfusion

N

Perfusién Indeterminada o muiltiples defectos perfusion
normal o de baja
probabilidad de TEP l
/ Remitir a centro con experiencia en EP
Se descarta l
HPTEC Pruebas de imagen: TC, RM y/o angiografia pulmonar

Estudio hemodinamico pulmonar

A\

Decision de EP por equipo multidisciplinar

Figura 2. Algoritmo diagnéstico en la HPTEC. A) El tromboembolismo pulmonar (TEP) agudo que cursa con hipertensién pulmonar (HP) en la fase aguda debe controlarse a partir de
los 3 meses de tratamiento descoagulante correcto con el fin de detectar los casos que pueden desarrollar hipertensién pulmonar tromboembdlica crénica (HPTEC). B) La gamma-
grafia de ventilacién-perfusion es la exploracion esencial para el cribado de HPTEC, puesto que una distribucién de la perfusion normal la descarta. Cuando en la distribucién de la
perfusion hay defectos indeterminados, segmentarios o subsegmentarios bilaterales, el diagndstico mas probable es el de HPTEC. En este caso deben realizarse otras exploraciones
de imagen complementarias (tomografia computarizada [TC], resonancia magnética [RM] y/o angiografia pulmonar). El estudio hemodindmico pulmonar suele realizarse al mismo
tiempo que la angiografia pulmonar. PAPs: presion arterial pulmonar sist6lica por ecocardiografia; EP: endarterectomia pulmonar.

en arterias bronquiales que se muestran hipertroéficas, variabilidad se utiliza la prueba de marcha de 6 min dado que sus resultados se
en el tamafio o distribucién de las arterias pulmonares, infartos correlacionan con el pronéstico, el estado hemodinamico y la clase
pulmonares y patrén en mosaico (v. apartado “Técnicas de ima- funcional. En la prueba de esfuerzo cardiopulmonar se observa re-
gen”). A pesar de su gran utilidad, la existencia de una TC “negati- duccién de la carga tolerada, del consumo pico de oxigeno, del um-
va” no descarta el diagnostico de HPTEC. bral lactico, del pulso de oxigeno y de la eficiencia ventilatoria.

- Pruebas de esfuerzo. La medicion objetiva de la tolerancia al esfuerzo - Estudio hemodindmico pulmonar. Dicho estudio, practicado mediante
puede realizarse con pruebas sencillas (prueba de marcha de 6 min) cateterismo cardiaco derecho, es el principal examen diagnéstico de

o complejas (prueba de esfuerzo cardiopulmonar). Habitualmente, la HPTEC, dado que lo confirma, proporciona informacién sobre la
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gravedad y prondstico de la enfermedad, y permite evaluar el grado
de reversibilidad de la hipertensién, independientemente de la cau-
sa. Su realizacién es imprescindible, al menos para establecer el
diagnoéstico de HP y se define por la presencia de una presion arterial
pulmonar (PAP) media > 25 mmHg, con valor normal de presion de
oclusién arterial pulmonar (PAOP < 15 mmHg).

Durante el cateterismo debe valorarse el grado de reversibilidad de
la hipertension mediante la prueba de reactividad vascular pulmo-
nar (PRVP), en la que se estudian los cambios hemodindmicos agu-
dos producidos por vasodilatadores de accién rapida (6xido nitrico
[NO] inhalado o prostaciclina i.v.). Aunque en la HPTEC no esta cla-
ramente establecido, el resultado de la prueba determina el plan
terapéutico'? y el pronéstico’®. Skoro-Sajer et al'* han demostrado
que la reactividad vascular pulmonar correlaciona con el pronésti-
co de la HPTEC (fig. 2), de manera que los pacientes en los que
disminuye la PAP media = 10,4% tras la administracion de NO in-
halado, presentan mayor supervivencia tras la endarterectomia
pulmonar.

Las mediciones de la PAP, el gasto cardiaco, la resistencia vascular
pulmonar y la presién de la AD aportan informacién acerca de la
gravedad de la enfermedad y, consecuentemente, proporcionan
informacién importante sobre la posibilidad quirtirgica (operabili-
dad) y el pronéstico de la enfermedad. La presencia de gasto car-
diaco bajo y/o de resistencia vascular pulmonar muy elevada (>
1.000 din-s-cm-°) son indicadores de mal pronéstico tras la endar-
terectomia'.

Habitualmente se realiza en combinacién con la angiografia pul-
monar, puesto que la afectacién vascular y el criterio hemodinami-
co son los que confirman el diagnéstico, e informan de la gravedad
y del prondstico de la enfermedad?. En la HPTEC, durante el estu-
dio hemodinamico, debe valorarse el grado de reversibilidad de la
hipertension mediante la PRVP tras la administracién de vasodila-
tadores de acci6én rapida. Dicha respuesta aguda vasodilatadora
predice la resistencia vascular pulmonar posquirirgica al afio de
seguimiento y, consecuentemente, la recurrencia o peristencia de
la HP, asi como su supervivencia. Por todo ello, el cateterismo car-
diaco derecho y la prueba vasodialtadora son impresicindibles en
el diagnéstico de la HPTEC, y dichas exploraciones deben realizarse
en centros de referencia.

- Angiografia pulmonar. Hasta la fecha, sigue siendo la herramienta
“gold standard” en el proceso diagnéstico de la HPTEC, previo a la
cirugia. Permite identificar la obstruccién vascular, la localizacién
y extensién del trombo y, consecuentemente, establecer la indica-
cién quirdrgica.

Algoritmo diagnéstico

La figura 3 muestra el algoritmo para el diagndstico y la evalua-
cién de la HPTEC'*'5, En concordancia con las 2 formas de presenta-
cion clinica de la enfermedad se establecerian 2 esquemas diagnds-
ticos. En la figura 3A se muestra el algoritmo en el caso de TEP agudo
que cursa con HP. En la figura 3B se muestra el esquema consideran-
do alos pacientes en que se evidencian alteraciones de la gammagra-
fia de ventilacién-perfusion dentro del estudio etiol6gico de una HP
ya conocida.

Un aspecto critico en el manejo clinico de los pacientes con HP-
TEC es la decision acerca de la indicacién de tratamiento quirtrgico
mediante endarterectomia pulmonar. En dicha decisién influyen va-
rios aspectos: a) el estado clinico del paciente; b) la localizacién (ac-
cesibilidad) de las lesiones; c) el estado hemodinamico; d) la expe-
riencia del equipo medicoquirdrgico, y e) la voluntad del paciente.
Dado que la endarterectomia pulmonar es un procedimiento de ele-
vada complejidad, que requiere experiencia en su ejecucién y un
cuidadoso manejo perioperatorio, su realizacién se concentra en un
nimero reducido de centros de referencia en dicho procedimiento’®,
Asimismo, un factor esencial en la indicacién de la intervencién es la
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Figura 3. Pueba de vasorreactividad vascular pulmonar como factor pronéstico en la
HPTEC. En pacientes sometidos a endarterectomia pulmonar, la prueba vasodilatado-
ra aguda con 6xido nitrico (NO) tiene valor prondstico a corto y largo plazo. Las barras
blancas muestran la supervivencia a 1, 3, 5 y 10 afios tras la endarterectomia en los
pacientes con respuesta positiva en la prueba aguda de vasorreactividad (disminucién
de la PAP media > 10%). En gris oscuro se muestra la supervivencia de los pacientes
con prueba aguda no significativa (disminucién de la PAP media < 10%). Adaptada de
Circulation. 2009;119:298-305.

decisién del propio cirujano, en funcién de su experiencia y capaci-
tacién, ante cada caso concreto. De hecho, en la clasificacién actual
de la HPTEC se han eliminado los subgrupos “proximal”/“distal”, pre-
cisamente porque lo importante no es tanto la localizacién como la
accesibilidad quirdrgica, en la que también intervienen la experien-
cia y la capacitacién del equipo quirtrgico. Por todo ello, las guias
clinicas actuales'®'” recomiendan que todos los pacientes con HPTEC
sean evaluados en centros con experiencia en endarterectomia pul-
monar, en los que un equipo multidisciplinar analiza la viabilidad de
la opcién quirdrgica (fig. 3). No es aconsejable que médicos sin expe-
riencia en endarterectomia pulmonar tomen la decisién de excluir
esta opcién terapéutica.

Habitualmente, el estudio hemodindmico de confirmacién de la
HP se realiza en combinacién con la angiografia pulmonar. Basando-
nos en el estudio de Skoro-Sajer et al'3, consideramos que durante el
estudio hemodinamico debe valorarse el grado de reversibilidad de
la hipertensién mediante la prueba vasodilatadora, dado que la res-
puesta positiva se asocia a una evolucién posoperatoria mas favora-
ble (fig. 2). Por todo ello, consideramos que es preferible realizar el
estudio hemodinamico con prueba vasodilatadora y la angiografia
pulmonar en el mismo centro de referencia donde se valore la indi-
cacién quirtrgica, puesto que los resultados de dichos examenes
constituyen elementos esenciales en dicha valoracion.

Conclusion

El diagnostico de HPTEC se establece por la presencia de fenome-
nos trombéticos pulmonares e HP tras mas de 3 meses de tratamien-
to anticoagulante correcto. Constituye una de las mayores causas de
HP severa, y se incluye en el grupo 4 de la clasificacién actual de HP
(Dana Point-2008)'¢ y debe evaluarse detenidamente cuando hay
sospecha clinica. Se debe realizar gammagrafia de ventilacién-perfu-
sién en todos los pacientes con HP, puesto que una prueba con per-
fusién normal o de baja probabilidad de TEP excluye la HPTEC. Los
pacientes con hallazgos compatibles con HPTEC deben ser evaluados
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en centros de referencia en HP y, en dltima instancia, referidos a
centros con experiencia en endarterectomia pulmonar, donde un
equipo multidisciplinar debe establecer la posible indicacién de esta
intervencion.
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