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Fistula coronaria-pulmonar como causa de
sindrome coronario agudo

La fistula coronaria (FC) es una malformacion rara,
congénita o adquirida, que consiste en la comunicaciéon
entre una o mas arterias coronarias con una camara
cardiaca o un gran vaso alrededor del corazoén. (1) La
fistula coronaria-pulmonar representa un 15-30% de
las FC. (2) Las FC con relevancia clinica son en gene-
ral las de mayor tamano, que se presentan con angina
y disnea asociadas al fenémeno de robo coronario, y
ocasionalmente a disfuncién miocardica. (3)

Presentamos el caso de una mujer de 55 anos, con
antecedente de hipertension arterial, poco apego al
tratamiento, sin antecedentes quirdrgicos, cardiol6gi-
cos o traumas de importancia. Ingresa a emergencias
con cuadro clinico de 24 horas de evolucion con cefalea
holocraneana pulsétil, de intensidad moderada, y dolor
retroesternal opresivo de moderada a gran intensidad,
que irradia a hombro y brazo izquierdo, acompanados
de disnea y palidez generalizada. Al examen fisico
presenta presién arterial de 200/70 mmHg, frecuencia
respiratoria 20 rpm, saturacion arterial de O, 94%. El
electrocardiograma muestra ritmo sinusal, 58 lpm,
presencia de ondas T negativas en cara anteroseptal y
lateral alta, y ausencia de ondas Q. (Figura 1A) Datos
de laboratorio: Troponina T 82 ng/mL, CK-MB 9,34 ng/
mL. El ecocardiograma Doppler transtoracico informa
fraccion de eyeccion ventricular izquierda (FEVI) de
60%, hipoquinesia apical, disfuncién diastélica grado
1, ausencia de derrame pericardico o trombos intraca-
vitarios, sin hipertensién pulmonar (HP).

Con diagnéstico de infarto agudo de miocardio
(IAM) sin elevacion del segmento ST, ingresa a Hemo-
dinamia. En la cinecoronariografia (CCG) se objetiva
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Fig. 1. A. Electrocardiograma de ingreso. Presenta T negativas en
las derivaciones DI, AVL, V2- V6 (cara lateral alta y antero-septal).
B. Electrocardiograma al alta: se observa mejoria en la repolari-
zacién ventricular izquierda en las derivaciones DI, AVLy V1- V6.
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arterias coronarias epicardicas sin lesiones, y una
fistula coronaria que se origina en el segmento distal
de la arteria coronaria derecha (ACD) y drena en la
circulacion pulmonar derecha, vaso de mediano tamano
con calibre de 2,5 mm en la porcién proximal (Figura
2 Ay B). En el ventriculograma izquierdo se observa
hipoquinesia apical e inferoapical, reserva contractil
levemente disminuida.

Se decide la embolizacién percutanea de la fistula
después de la primera curva, usando 3 coils, de 4,0 mm
x 7cm, 5,0 mm x 10 cm y 3 mm x 9 ¢cm, con resultado
exitoso comprobado en la angiografia final, sin compli-
caciones. (Figura 2 C) Se decide el alta al tercer dia de
hospitalizacion, con la paciente asintomatica, y mejoria
de electrocardiograma (Figura 1 B). El ecocardiograma
no revela alteraciones en la contractilidad parietal, la
funcion sistélica esta conservada y la presién pulmonar
normal.

La FC fue descrita por primera vez en 1865 por
Krause; es una malformacion vascular en su mayoria
congénita, de relativamente baja incidencia, 0,3% de
las cardiopatias congénitas, pero la patologia congénita
hemodinamicamente significativa mas comtn de las
arterias coronarias, con un 13-14% de las anomalias
coronarias valoradas por CCG.(3,4) La mayoria de
las FC surgen de la ACD o de la arteria descendente
anterior, y drenan a estructuras de baja presiéon como
las camaras cardiacas derechas, la arteria pulmonar, la
vena cava superior o el seno coronario.(4,5)

Con frecuencia las FC son de pequeno tamafo,
asintomaticas, y habitualmente diagnosticadas como
hallazgos en estudios por imagenes. Suelen ocluirse de
manera espontanea; no obstante, las de mayor tamano
o multiples, en relacién con el grado de gravedad del
cortocircuito o el secuestro coronario, se asocian a
sintomas como fatiga, disnea, palpitaciones y/o angina.
(2,6) Suelen complicarse con sobrecarga de volumen,
hipertrofia miocardica e insuficiencia cardiaca conges-
tiva, o, isquemia/ infarto de miocardio en ausencia de
ateroesclerosis coronaria, arritmias, HP, endocarditis
o ruptura. (1,2)

Interpretamos en este caso, que la angina se debe a
un mayor requerimiento miocardico de O, secundario a

Fig.2. A. y B. Angiografia de la arteria coronaria derecha (ACD).
Arteria dominante sin lesiones, se objetiva fistula de mediano
tamano de origen distal y trayecto tortuoso (flecha blanca) que
drena en la circulacién pulmonar (circulo blanco). C. Angiografia
final de ACD. Muestra oclusion de la fistula coronaria-pulmonar,
dispositivos coils (flecha blanca), y ACD permeable en todos sus
ramos sin imagen de diseccion, trombo o embolizacion.
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las cifras de presion arterial elevadas. Mecanicamente
consideramos que la isquemia miocardica antero-apical
fue provocada por un efecto de robo a la circulacién de
la arteria descendente anterior a través de los ramos
septales, ya que la fistula se originaba en el segmento
distal de la ACD. Clasificamos el cuadro como IAM
tipo 2 debido a la elevacion de las enzimas cardiacas.

La FC de gran tamano debe ocluirse independien-
temente de la sintomatologia, y la de mediano tamano
debe cerrarse en pacientes que presenten sintomas.
(5,6) El tratamiento depende de la anatomia de la fistu-
la, presentacion clinica y la experiencia del equipo, y se
puede elegir técnica quirdrgica o percutdanea, teniendo
en consideracion el riesgo asociado al procedimiento
y su factibilidad. (2,5) A pesar de la sugerencia de la
ligacién quirtrgica sobre la embolizacién con coils, (2)
fue beneficioso individualizar la terapéutica.

En conclusién, la FC es la malformacion congénita
de las arterias coronarias hemodinadmicamente rele-
vante mas comtn. Recomendamos tratar toda FC de
mediano tamano. Esta entidad a lo largo de los anos
puede condicionar a un mayor crecimiento de la arteria
lo que significa un mayor trastorno cardiaco concomi-
tante y complejidad terapéutica.
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Espondiloartropatia inflamatoria como unica
manifestacion del mixoma auricular izquierdo

Los tumores cardiacos son infrecuentes. Su incidencia
es de 0,002%. Pueden originarse en el miocardio o en el
pericardio, son primarios y secundarios, estos tltimos
20 veces mas frecuentes. (1)

Las neoplasias primarias cardiacas son poco comu-
nes: representan un 0,25%. El 75% son benignas e in-
cluyen mixomas, rabdomiomas, fibromas y lipomas. (2)

El mixoma auricular es el tumor cardiaco benigno
mas frecuente. Un 75% se origina en la auricula izquier-
da, un 20% en la auricula derecha y el 5% restante en
los ventriculos. (1) Clinicamente los mixomas pueden
ser asintomaticos y hallarse incidentalmente, o bien
ocasionar sintomatologia variada que depende de su
ubicacion, tamano y movilidad. La triada sintomatica
clasica incluye manifestaciones sistémicas (pérdida de
peso, fatiga, fiebre), cardiacas (arritmias, insuficiencia
mitral o tricispidea por interferir en la coaptacién
valvular, pericarditis, disnea, sincope) y fenémenos
embdlicos (pulmonares o sistémicos). (2) Si bien estas
son las manifestaciones mas frecuentes se han descrip-
to formas de presentacion atipicas.

El ecocardiograma Doppler es el método de eleccién
para el diagnédstico y a su vez para establecer las carac-
teristicas y repercusién hemodinamica.

Se describe a continuacién el caso clinico de un
mixoma auricular izquierdo de presentacién atipica.

Mujer de 61 anos, dislipidémica y extabaquista. Sin
antecedentes cardiovasculares. Consulta por artral-
gias sacroiliacas de meses de evolucion, por lo que se
realizan determinaciones de laboratorio, que revelan
eritrosedimentacién (84 mm/h) y proteina C reactiva
(6,2 mg/L) elevadas, sin otra alteracion.

La paciente es evaluada por el servicio de Reumato-
logia, que diagnostica espondiloartropatia inflamatoria
con marcadores inflamatorios persistentemente eleva-
dos sin cumplir criterios de enfermedad reumatolégica,
por lo que se solicita tomografia por emisién de posi-
trones (PET) que evidencia tumor dnico en auricula
izquierda (Figura 1).

Se prosigue con la realizacion de un ecocardiograma
Doppler que evidencia imagen heterogénea redondeada
en la auricula izquierda, adherida al septum interau-
ricular, sésil, con amplio movimiento anarquico, en
contacto con la vena pulmonar superior derecha sin
invadirla. Dicha imagen no interfiere con la apertura
y cierre de la valvula mitral (Figura 2).

Por ello se decide realizar una tomografia que evi-
dencia masa en la auricula izquierda en contacto con
el septum interauricular de 30 x 22 mm, de densidad
heterogénea, con bordes regulares, con realce luego
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Fig. 1. PET que evidencia imagen hipodensa en auricula izquierda
con moderada actividad metabdlica.

Fig. 2. Mdltiples vistas de ecocardiograma Doppler en las que se
evidencia en auricula izquierda imagen heterogénea redondeada
adherida al septum interauricular.

de la administracion de contraste endovenoso, sin evi-
dencia de invasion de venas pulmonares. Se interpreta
como posible mixoma auricular, por lo que se decide
reseccion quirurgica. Se realiza abordaje transeptal,
se reseca tumoracion de 5 cm sin complicaciones y se
envia muestra a Anatomia Patoldgica.

Se recibe resultado, que informa proliferacion de
células fusiformes, sin atipia, en regueros y perivascula-
res en medio de estroma laxo con signos de hemorragia
antigua y reciente, base con escaso tejido fibroso y
miocitos, compatible con mixoma.

Tras la reseccion quirtrgica, en el seguimiento la
paciente evoluciona con mejoria de los sintomas arti-
culares hasta su desaparicién y normalizacién de los
marcadores inflamatorios.

El mixoma representa el tumor cardiaco benigno
mas frecuente; es mas habitual en mujeres en edad
adulta, (2) tal como el caso presentado.

Lalocalizacion mas comun es la auricula izquierda
(75%). Es un tumor intracavitario, pediculado o sésil,

movil, y suele estar adherido a través de una base de
implantacion al septum interauricular.

Las manifestaciones clinicas de los mixomas de-
penden de la localizacion, el tamano y la movilidad. La
triada sintomaética mas frecuente incluye obstruccion
intracardiaca, embolias y manifestaciones sistémicas.

Segiin una serie francesa de 112 casos, el 67% se
present6 con insuficiencia cardiaca secundaria a obs-
truccion de la valvula mitral, el 29% se manifest6 con
embolias, las més frecuentes cerebrales, y un 34% con
sintomas generales como fiebre, pérdida de peso o simil
enfermedad del tejido conectivo. (3)

La obstruccion intracardiaca es frecuente en los
mixomas pediculados ubicados en la auricula izquier-
da que protruyen hacia el ventriculo izquierdo y que
producen déficit de coaptacion de la valvula mitral y
la consiguiente insuficiencia valvular. Si bien menos
frecuente, los localizados en la auricula derecha pue-
den protruir hacia la valvula trictspidea y generar
regurgitacion. En ambos casos pueden manifestarse
con insuficiencia cardiaca o sincope. (3)

Las embolias son mas frecuentes en los mixomas
papilares, ya que pierden consistencia y se hacen
mas fragiles con el movimiento anarquico. El sitio
de embolia depende de la localizacion del tumor. Los
mixomas de la auricula izquierda suelen embolizar
al sistema nervioso, generando accidente cerebro-
vascular o amaurosis. La afeccién de las arterias
coronarias, renales o de miembros inferiores es
menos frecuente. (4)

Los sintomas constitucionales pueden aparecer
como enfermedades del tejido conectivo, con mal esta-
do general, pérdida de peso, anorexia y fiebre. Estas
manifestaciones son mas frecuentes en mujeres que
en hombres y en mixomas ubicados en la auricula
derecha. (4)

Se cree que las manifestaciones extra cardiacas son
causadas por fenémenos embdlicos e inflamacién cau-
sada por la liberacion de citoquinas. (5) La polimialgia
reumatica, manifestacion que motiva a la consulta de
nuestra paciente, es infrecuente. Se caracteriza por
dolor muscular en articulaciones proximales y aumento
de los niveles de marcadores inflamatorios en sangre,
es frecuente en adultos jovenes y afecta con mayor
frecuencia a mujeres (relacién 3:1). (6)

El ecocardiograma Doppler es esencial para el
diagnéstico de los mixomas, para definir localizacién,
tamano y complicaciones. Tanto la resonancia cardiaca
como la tomografia multicorte cardiaca aportan infor-
macién adicional para la toma de decisiones.

El tratamiento del mixoma es su extirpacién por
cirugia, lo que reduce el riesgo de embolia. Si bien el
riesgo de recurrencias es bajo, se recomienda el segui-
miento con ecocardiograma Doppler. (4)

En el caso presentando la paciente debuta con
manifestaciones reumatologicas con marcadores in-
flamatorios persistentemente elevados, por lo que se
le solicitaron multiples estudios en los que se hall6
incidentalmente el mixoma auricular izquierdo.
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Sin dudas el mixoma sigue siendo una entidad de
dificil diagnéstico. El hecho de que la mayoria sean
asintomaticos o se presenten con sintomas inespeci-
ficos hace que sea una entidad poco sospechada y en
su mayoria diagnosticada incidentalmente. Es funda-
mental tener en cuenta las posibles manifestaciones
cardiovasculares y sistémicas para asi sospecharlo,
diagnosticarlo y tratarlo oportunamente.
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Tratamiento endovascular de estenosis de vena
pulmonar posterior a ablacion de fibrilaciéon
auricular

La ablacién por radiofrecuencia con aislamiento de las
venas pulmonares para el tratamiento de la fibrilacion
auricular (FA) es un procedimiento minimamente
invasivo y con una baja tasa de complicaciones. La
estenosis de las venas pulmonares es una de ellas, con
una incidencia que oscila entre el 0,3 y 3,4% pero una
elevada morbilidad. (1-3) Los sintomas de la estenosis
de venas pulmonares incluyen disnea, tos, hemoptisis y
dolor precordial. (4) Reportamos un caso de hemoptisis
secundaria a estenosis de venas pulmonares posterior a
ablacion por radiofrecuencia, tratada con angioplastia
e implante de un stent.

Paciente de 42 anos con antecedente de ablaciéon
de venas pulmonares por radiofrecuencia en otro cen-
tro, y cuadro de neumonia de la comunidad de dificil
resolucién a pesar del uso de diferentes esquemas
antibiéticos. El paciente acude 5 meses después de la
ablacion a la central de emergencias de nuestro cen-
tro por cuadro de hemoptisis intermitente y dolor en
hemitoérax izquierdo.

Alingreso se encuentra hemodindmicamente estable,
afebril y sin signos de insuficiencia cardiaca congestiva.
En el laboratorio se evidencia hematocrito 37%, globulos
blancos 5490/mm?, plaquetas 229 300/mm?, eritrosedi-
mentacién 25 mm/h, y proteina C reactiva ultrasensi-
ble 10,6 mg/L. Ante la sospecha de tromboembolismo
pulmonar (TEP) agudo se realiza angiotomografia de
térax que resulta negativa, evidenciandose areas con
aumento de la atenuacién en vidrio esmerilado, con
tendencia a la consolidacién, distribuidas de manera
difusa en el 16bulo superior del pulmoén izquierdo.

El paciente se encuentra estable clinicamente, por
lo cual es externado. Evaluado de forma ambulatoria,
realiza tratamiento empirico con antibiéticos por
sospecha de neumonia atipica. Debido al antecedente
reciente de ablacion de FA y el patréon evidenciado en la
tomografia de térax, se decide realizar angiotomografia
cardiaca con el objetivo de evaluar las venas pulmona-
res, que no pudieron ser visualizadas correctamente
en la angiotomografia solicitada para TEP. En dicho
estudio se evidencia una estenosis de la vena pulmonar
superior izquierda (VPSI), que presenta un diametro de
8,4 mm por 17 mm de largo, con marcado afinamiento
en pico de flauta y reduccién critica de la luz, con un
trayecto de unos 16 mm hasta la porcion permeable
intraparenquimatosa (Figura 1A). Las otras venas
pulmonares estan permeables sin signos de estenosis.

Ante un paciente con hemoptisis y cuadro neuménico
de lenta resolucion y presencia de estenosis de la VPSI,
se decide angioplastia con colocacion de stent en dicha
vena. Durante el procedimiento se realiza en primer
lugar un ecocardiograma transesofagico (ETE) que evi-
dencia aumento de velocidades (velocidad pico 2,4 m/s,
gradiente pico 23 mmHg) en dicha vena, lo cual confirma
el diagnéstico (Figura 1B). Se decide avanzar con una
angioplastia, para la cual a través de un acceso venoso
femoral derecho se realiza puncién transeptal guiada
por ETE y posteriormente venografia selectiva que
confirma nuevamente la estenosis de la VPSI (Figura
2A). Posteriormente se avanzan balones de angioplastia
coronaria de tamanos crecientes, con los cuales se realiza
predilatacion de la estenosis, seguido de implante de un
stent convencional de alta fuerza radial (Herculink 7,0 x
18 mm) con un adecuado resultado angiografico (Figura
2B), y disminucién de presionesy velocidades en el ETE
(velocidad pico 1,3 m/s, gradiente maximo 7 mmHg).

El paciente es dado de alta a las 24 horas, con anti-
coagulacion con rivaroxaban 15 mg/d y antiagregacion
con clopidogrel 75 mg/d. En el seguimiento a 3 meses
se encuentra asintomaético para disnea y tos, con des-
aparicién del dolor en hemitérax izquierdo.
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Fig. 1. A. Imagen de angiotomografia donde se evidencia estenosis
de la vena pulmonar superior izquierda (flecha). B. Velocidad en
la vena pulmonar superior izquierda medida por ecocardiograma
transesofagico

Fig. 2. A. Venografia que evidencia estenosis de la vena pulmonar
superior izquierda (flecha). B. Venografia posterior al implante del
stent (flecha) en la vena pulmonar superior izquierda.

La estenosis de venas pulmonares posterior a la
ablacion por radiofrecuencia es una complicacién poco
frecuente y subdiagnosticada, debido a que los sinto-
mas pueden ser confundidos con otras patologias como
la neumonia, asma y TEP entre otros. (4) El correcto
diagnéstico de esta patologia es de suma importancia,
ya que la demora puede llevar a la oclusion total de
la vena pulmonar, lo cual puede generar infarto pul-
monar y hemoptisis masiva. La angioresonancia y la
angiotomografia son los métodos de diagnoéstico mas
precisos para detectar la estenosis de las venas pulmo-
nares. La gravedad de la estenosis se define de acuerdo
al porcentaje de la luz comprometida, y se divide en
leve (<50%), moderada (50%-70%) y grave (>70%).
El desarrollo de sintomas suele estar asociado con la
presencia de estenosis graves u oclusiones totales, que
en ocasiones pueden ser asintomaticas. El ETE es un
método diagndstico que resulta de gran utilidad como
guia durante el procedimiento, ya que brinda informa-
cion sobre la estructura de la auricula izquierda, per-
mite optimizar la manipulacién de los materiales como
cuerdas guia y balones durante el estudio, y ademaés
suma la evaluacion del flujo y gradientes en las venas
pulmonares a fin de diagnosticar la estenosis y evaluar
la efectividad del tratamiento. (5) En este caso se utilizé
en el mismo procedimiento con fines diagnésticos,
guia para la puncién transeptal (que idealmente es
inferior y anterior para mejor orientacién a la VPSI)
y medicidén de velocidades con el tratamiento, ademaés
de permitir descartar complicaciones como el derrame
pericardico.

El tratamiento mediante angioplastia tiene como
objetivo aliviar la presiéon venosa y mejorar la per-
fusion del pulmén afectado. Comparada con la an-
gioplastia con baldn, la colocacién de stent se asocia
a menor tasa de reestenosis, especialmente cuando
se utilizan stents grandes (10 mm o mas). (5,6) La
definicion del tamano del stent se realiza antes del
procedimiento mediante la angiotomografia, y duran-
te el procedimiento mediante angiografia, ya que la
utilizacién de stents mas grandes que la vena podria
llevar a la ruptura y el taponamiento cardiaco. Otros
tratamientos incluyen la lobectomia pulmonar, reser-
vada para pacientes con oclusion o estenosis de venas
pulmonares clinicamente significativas, en los cuales
la angioplastia ha resultado frustra. (5)

Presentamos este caso de hemoptisis, disnea y dolor
secundarios a estenosis de una vena pulmonar, tratado
de forma exitosa con angioplastia con colocacién de
stent. Reconocer esta patologia, diagnosticarla a tiempo
y tratarla adecuadamente es de suma importancia para
disminuir la morbilidad de los pacientes.
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Septostomia transeptal auricular con balén en
paciente con hipertension arterial pulmonar severa
y lupus eritematoso sistémico.

Se describe el caso de una paciente de sexo femenino de
20 anos con diagndstico previo de enfermedad mixta del
tejido conectivo en 2018, sin seguimiento en los Gltimos
18 meses, tiroiditis de Hashimoto y bronquiectasias.
Acudi6 a Guardia Externa por dolor abdominal, nau-
seas y diarrea. A su ingreso se constataron signos de
insuficiencia cardiaca derecha (edemas en miembros
inferiores, ingurgitaciéon yugular sin colapso inspira-
torio, reflujo hepatoyugular positivo y hepatomegalia),
aumento de la intensidad del segundo ruido cardiaco a
expensas del componente pulmonar, y soplo sist6lico en
foco tricuspideo. El estudio diagnéstico inicial incluyé
un electrocardiograma con signos de sobrecarga de ca-
vidades derechas y bloqueo completo de rama derecha,
y radiografia de térax con aumento del segundo arco
pulmonar derecho e indice cardiotorécico conservado.
En el ecocardiograma Doppler se observé dilatacion de
cavidades derechas, disfuncién grave del ventriculo de-
recho, insuficiencia tricuspidea grave con velocidad de
regurgitacion pico mayor que 4,5 metros por segundo
(m/s), presion sistdlica de la arteria pulmonar (PSAP)
de 105 mm Hg, presion media de la arteria pulmonar
(PAPm) de 55 mm Hg y derrame pericardico leve. (Figu-
ra 1). Consecutivamente se realizo cateterismo cardiaco
derecho que confirmé el diagnéstico de hipertension
arterial pulmonar (HAP) grave con presién media de
auricula derecha de 11 mm Hg, PAPm de 63 mm Hg,
presién de enclavamiento pulmonar de 10 mm Hg,
resistencia vascular pulmonar de 21 unidades Woods
(UW), gradientes transpulmonar y diast6lico de 53 mm
Hg y 43 mm Hg respectivamente, gasto cardiaco (GC)
de 3,20 L/min , indice cardiaco (IC) de 2,6 L/min/m?2,
indice de volumen sistélico (IVS) 23 ml/lat/m?, satura-
cion venosa mixta de 65% y saturacion arterial de 97%.
Por falla ventricular derecha marcada, inicié infusién
endovenosa continua de furosemida sin respuesta favo-

rable, soporte inotrépico con milrinona a dosis maxima
que posteriormente se roté a levosimendan 0.1 ug/kg/
min y soporte vasopresor con noradrenalina a dosis
intermedias. La paciente evolucion6 de forma desfavo-
rable con signos de bajo gasto cardiaco y falla grave del
ventriculo derecho. Debido a la falta de acceso inmedia-
to a prostanoides parenterales, se realiz6 septostomia
transeptal con balén de forma exitosa (fenestraciéon
de 5 mm) (Figura 2). La paciente presenté mejoria
del estado clinico, con derivacién precoz a un centro
de mayor complejidad para valoracién pretrasplante e
inicio de infusién continua de epoprostenol endovenoso,
con dosis en ascenso hasta 12 ng/kg/min, previo destete
y suspensién de inotrépicos, e inicio de ambrisentan
10 mg y tadalafilo 10 mg con buena tolerancia. En el
ecocardiograma Doppler control presenté dilatacion
moderada de cavidades derechas, PSAP de 70 mm Hg

Fig. 1. Ecocardiograma Doppler, ventana de 4 camaras apical: se
observa gran dilataciéon de cavidades derechas, con marcado des-
plazamiento del septum interventricular, disminucion del diametro
del ventriculo izquierdo e insuficiencia tricuspidea grave.

Fig. 2. Septostomia atrial con balén. Se realiza dilataciéon con balon
alcanzando diametro maximo de 5 mm guiado bajo fluoroscopia.
A: Inflado de balén sobre guia centrado en el septum interauricular.
B: Inflado total del balon.
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y solucién de continuidad interauricular de 0,9 mm.
(Figura 3) El cateterismo cardiaco evolutivo demostré
descenso de la PAPm, RVP y mejoria del GC e IC (43
mm Hg, 7,3 UW, 4,8 I/min y 3,6 1/min/m?, respectiva-
mente). Fue valorada por el servicio de Reumatologia
que confirm6 el diagnéstico de lupus eritematoso sis-
témico por criterios clinicos e inmunolégicos y nefritis
lapica grado II por biopsia renal.

La prevalencia de HAP en enfermedad del tejido
conectivo (ETC) es elevada, principalmente en la escle-
rodermia y en segundo lugar en el lupus eritematoso
sistémico, con un valor que ronda entre 0,5 y 17,5%,
de acuerdo al método diagnéstico utilizado. (1) Esta
entidad continta presentando una elevada morbimor-
talidad a pesar de la evidencia observada con el trata-
miento de drogas especificas, mayor comparada con la
HAP idiopatica (sobrevida a 1 ano en la HAP por ETC
86%, vs 93% en la HAP idiopatica). (2) Los pacientes
que no responden al tratamiento maximo combinado,
incluyendo prostanoides parenterales, deben ser refe-
ridos a trasplante bipulmonar.(3) Sin embargo, muchos
pacientes con HAP no son candidatos a trasplante o
aguardan tiempos excesivos y fallecen antes de llegar
a ser trasplantados. Es por esto que la septostomia
transeptal debe ser considerada en aquellos que se
encuentran en lista de trasplante bipulmonar, que no
responden al esquema terapéutico maximo o en caso de
que éste no sean tolerado o no estén disponible. (4) Es
fundamental recordar que este procedimiento esta con-
traindicado en caso de saturacion de oxigeno arterial
menor que 90%, presién en la auricula derecha mayor
que 20 mm Hg y valor de hemoglobina menor que 12
mg/dL y debe ser realizado en centros de referencia. Di-

Fig. 3. Ventana eje paraesternal largo: se observa mejoria evolutiva
del didmetro del ventriculo derecho, con menor compresion hacia
ventriculo izquierdo e hipertrofia del septum interventricular.

versos estudios han reportado mejoria de los sintomas
y de variables hemodinamicas luego de la septostomia,
con descompresion del ventriculo derecho, aumento de
la precarga del ventriculo izquierdo y del transporte
sistémico de oxigeno sin complicaciones asociadas al
procedimiento en centros con elevada experiencia. (5)

Recientemente se publicé un metaanélisis de 6 estu-
dios con 204 pacientes que observ6 una reduccién en la
presién de la auricula derecha (p <0,001), aumento del
indice cardiaco (p <0,001) y de la presion de la auricula
izquierda (p <0,001), pero con reduccion significativa
de la saturacion de oxigeno y una mortalidad a las 48
horas y 30 dias de 4,8% y 14,6%, respectivamente. (6)

Estos datos sugieren que la septostomia atrial es
un procedimiento invasivo y relativamente seguro en
centros de experiencia y solo debe indicarse en pacien-
tes con HAP grave en estado avanzado como puente al
trasplante o cuando no hay respuesta al triple esquema
que incluye un prostanoide parenteral, o en situaciones
en que el tratamiento farmacol6gico no esta disponible.
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Sindrome portopulmonar postrasplante hepatico,
una etiologia de disnea poco frecuente que no
hemos de olvidar

Presentamos el caso de un paciente de 54 anos, con el
Unico antecedente de trasplante hepatico en 2019 por
cirrosis alcohélica. Como parte del estudio pretrasplan-
te, por el dato de hipertension pulmonar (HTP) mode-
rada en la ecocardiografia, se realiza un cateterismo
derecho, que confirma que se trata de una HTP por
hiperflujo, con resistencias pulmonares bajas.

A los tres meses postrasplante, el paciente acude
a nuestro servicio de urgencias por disnea progresiva
y signos de congestion pulmonar y periférica, aunque
estable con oxigenoterapia con canula nasal. Se realiza
un electrocardiograma, que revela un bloqueo de rama
derecha de nueva aparicién. En la analitica, elevacion de
dimero D (2980 ug/mL) y del NT-proBNP, (10 500 ng/L).
Para descartar la sospecha inicial de tromboembolismo
pulmonar, se solicita una angiotomografia computada de
arterias pulmonares (Figura 1), que no objetiva trombos,
pero si destaca una dilatacién significativa de la arteria
pulmonar, sugestiva de HTP significativa. Dada la es-
casa mejoria con diuréticos, es valorado por el servicio
de Cardiologia de nuestro centro. En la ecocardiografia
transtoracica (ETT) (Figura 2), se distingue una dilatacién
y disfuncién marcada del ventriculo derecho (VD), con una
presion sistdlica de la arteria pulmonar (PSAP) estimada
de 120 mmHg, sugestivo de HTP grave.

Dado el rapido empeoramiento clinico, sobre todo
a nivel respiratorio, con mayor taquipnea y datos de
insuficiencia cardiaca, se decide el ingreso en la Unidad
Coronaria, donde se inicia tratamiento endovenoso
con dosis crecientes de dobutamina y furosemida (1
gramo en infusién continua). Se realizan asimismo
paracentesis evacuadoras, para manejo sintomatico de

Fig. 1. Angiotomografia computada de arterias pulmonares. Cortes
axiales a nivel de cavidades cardiacas ventriculares (A) y a nivel de
salida de grandes vasos y bifurcacion de la arteria pulmonar (B). No
se aprecian defectos de replecion a nivel intravascular en la arteria
pulmonar ni imagenes sugestivas de trombo (B). Llama la atencién
la dilatacion de VD, con una relacion ventriculo derecho/ventriculo
izquierdo >1 (A). VD: ventriculo derecho

Fig. 2. Ecocardiograma transtoracico al ingreso. Planos apical 4
camaras (A), paraesternal eje largo modificado sobre VD (B), pa-
raesternal eje corto a nivel de grandes vasos (C) y Doppler continuo
sobre flujo de insuficiencia tricuspidea (D). En (A) se aprecia dilata-
cion y disfuncion grave del VD, con insuficiencia tricuspidea grave
funcional (B). Dilatacion de la arteria pulmonar (C). El gradiente
VD-AD de la insuficiencia tricuspidea por Doppler es de 120 mmHg
(D), sugestivo de HTP grave. AD: auricula derecha; HTP: hiperten-
sion pulmonar; VD: ventriculo derecho

la ascitis, y se comprueba por eco Doppler el correcto
funcionamiento del injerto hepatico.

Ante un paciente con antecedentes de cirrosis, que se
presenta con un cuadro de disnea e insuficiencia cardiaca
aguda, el diagnostico diferencial a plantearnos es amplio.

El sindrome porto-pulmonar (PoPH) se engloba den-
tro de la HTP grupo 1, (1) y constituye el 10% del total
de casos de esta entidad. Se define como la presencia
de hipertension pulmonar arterial (HAP) asociada a
hipertensién portal. (2) Ocurre en el 1-2% de estos pa-
cientes; (1) de hecho en el Registro REVEAL, (3) estudio
observacional multicéntrico de 3000 pacientes con HAF,
la prevalencia del PoPH fue del 5%, maés frecuente en mu-
jeres y en cirrosis de causa autoinmune. La gravedad se
define en funcion del valor de la presién pulmonar media
(PAPm), de modo que se habla de PoPH leve en pacientes
con PAPm <35 mmHg, y PoPH grave en caso de PAPm
>45 mmHg. La patogénesis de esta entidad no esta bien
aclarada, si bien se piensa que se debe a un desbalance
entre mediadores vasoconstrictores y vasodilatadores. La
mayoria de los pacientes se encuentran asintomaéticos;
entre los que tienen sintomas el mas frecuente es la disnea
de esfuerzo, como el caso de nuestro paciente.

Las guias europeas actuales mas recientes (1) re-
comiendan iniciar el estudio diagnéstico con el ETT,
de modo que en aquellos con datos indirectos de HTP
(velocidad pico de la insuficiencia tricuspidea > 2,8 m/s,
dilatacion del VD, dilatacion de la arteria pulmonar o de
la vena cava inferior) o con otros factores de riesgo, se
indicaria la realizacién de un cateterismo derecho, tal
como se hizo en nuestro paciente. El estudio revelé una
HTP grave precapilar: PAPm 57 mmHg, presion capilar
pulmonar (PCP) 11lmmHg, gradiente transpulmonar
elevado, de 46 mmHg, y resistencia vascular pulmonar
(RVP) de 14,5 unidades Wood.
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Los criterios diagndsticos hemodinamicos actuales
(1) para concluir HAP son: PAPm >20 mmHg en re-
poso, PCP <15mmHg y RVP >2 UW. (1)

El dltimo criterio para el diagndstico de certeza
de PoPH seria confirmar la presencia de hipertension
portal, generalmente por clinica, siendo posible en caso
de duda la realizacién de un cateterismo venoso para
medir el gradiente venoso hepatico. (4)

En el caso de nuestro paciente, este tltimo criterio
no se cumple, por lo que se lo etiqueta como “probable
sindrome portopulmonar”, si bien se han descrito casos
aislados en la bibliografia de diagnéstico de novo de
PoPH en los primeros 6 meses postrasplante.

Se trata de una entidad de mal prondstico: sin
tratamiento, se asocia a una supervivencia del 14% a
los 5 anos, (2) si bien se ha descrito una mejoria de la
supervivencia a 5 anos hasta el 51% con tratamiento
meédico, y hasta el 81% con trasplante hepatico. (5)

Pese a que se han publicado resultados favorables
con el tratamiento médico de la HAP, la mayoria de
estudios no van dirigidos a pacientes con PoPH (salvo
el estudio PORTICO que demostré resultados favora-
bles a nivel hemodinamico con macitentan; o el estudio
PATENT-1, (6) que incluy6 una pequena proporcion
de pacientes con PoPH, con buenos resultados funcio-
nales con riociguat); en todo caso, se ha visto que esta
terapia tiene efectos favorables a nivel hemodindmico
y funcional, pero sin efecto en la supervivencia.

Las guias actuales (1) recomiendan, en casos de
riesgo elevado, como en nuestro paciente, comenzar
directamente con triple terapia con un antagonista de
receptor de la endotelina, un inhibidor de la fosfodies-
terasa-5 y un agonista de la via de prostaciclinas (re-
comendacion clase ITa). Se decide en nuestro paciente
comenzar con epoprostenol, sildenafil y macitentan,
y se consigue una lenta pero progresiva mejoria, con
retiro de los inotrépicos.

El trasplante hepatico clasicamente se ha conside-
rado contraindicado en estos pacientes, dada la elevada
morbimortalidad perioperatoria, y solamente estaria
indicado en pacientes con indicacién de trasplante por
su hepatopatia per se; en el caso de nuestro paciente,
estando el injerto normofuncionante, no era algo a
plantearse. Las guias recomiendan iniciar tratamiento
de la HAP sila PAPm es >35 mmHg en pacientes que
sean candidatos a trasplante, (3) que es contraindicado
en pacientes con PoPH grave que no mejore con tra-
tamiento médico, ya que la mortalidad perioperatoria
en pacientes con PAPm>45 mmHg se acerca al 100%.

Tras un mes de ingreso, el paciente es dado de alta, con
mantencion de la triple terapia, en control por hospitali-
zacién a domicilio. En el ET'T de control a los 6 meses, se
aprecia como la funcién del VD ha normalizado, y se pue-
den retirar progresivamente los farmacos para su HAP.

El diagnostico diferencial ha de plantearse con la
HTP por hiperflujo (con RVP normal, sin que sea nece-
sario iniciar tratamiento especifico) y con el sindrome
hepatopulmonar (que clasicamente cursa sin HTP, se
caracteriza por shunts arteriovenosos en la circulaciéon
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pulmonar, que ocasionan hipoxemia, ortodesoxia y pla-
tipnea; siendo el tratamiento de eleccién el trasplante
hepatico en casos graves).

Otras entidades menos comunes, pero que no hemos
de olvidar en pacientes con antecedente de hepatopatia
son la cardiopatia cirrética, otras causas de insuficien-
cia cardiaca clésicas, y causas extracardiacas de disnea,
comunes en este perfil de paciente, como anemia,
ascitis, o hidrotérax.

En conclusidn, la disnea en el paciente con anteceden-
tes de hepatopatia clasicamente ha sido un reto para el
cardiblogo, no solo por el amplio abanico de diagndsticos a
valorar, sino también por su complejo perfil hemodinamico.
El sindrome portopulmonar constituye una entidad poco
frecuente. Pese a que en su definicion clasica se contempla
en pacientes con hipertensién portal, es una entidad que
comienza a describirse en pacientes ya trasplantados,
especialmente de forma precoz en los primeros 6 meses
postrasplante, tal como reflejamos en este caso, por lo
que hemos de tenerla siempre en cuenta, dado su mal
pronoésticoy la ausencia de un tratamiento especifico per se.
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