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INTRODUCCIÓN
La Guía Europea para el Diagnóstico y el Tratamiento de la Hipertensión 
Pulmonar (GEDTHP) define la hipertensión arterial pulmonar (HAP) como 
la situación en que la presión arterial pulmonar media (PAPm) supera los 25 
mmHg1. A diferencia de la definición anterior, se excluye ahora la aparición de 
una PAPm de 30 mmHg con el ejercicio. Se trata de una enfermedad con una 
baja prevalencia, estimada en torno a 15 casos por millón de habitantes en el 
registro francés2. La supervivencia de los pacientes con HAP no ha sido buena, 
34% a los 5 años, antes de la aparición del tratamiento vasodilatador3. 

La tabla 1 muestra los 4 estadios o clases funcionales de la enfermedad según 
la NYHA/WHO, clasificación que —como posteriormente se verá— tiene espe-
cial relevancia, tanto en el manejo como en el pronóstico de la HAP.

La reunión de expertos en Dana Point en el año 2008 ha modificado la clasi-
ficación etiológica de la HAP de Venecia 2003 así como el algoritmo de manejo 
de ésta, pudiendo verse la actualización de ambos en la tabla 2 y figura 11,4. Sin 
embargo, en Dana Point no se han introducido cambios en la estrategia diag-
nóstica, siendo siempre recomendable la realización de un cateterismo derecho 
que permite, además de la medición de las presiones, la realización de la prueba 
vasodilatadora aguda. La GEDTHP ha basado el desarrollo de su protocolo en 
el consenso de Dana Point.
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Hasta hace relativamente poco, la 
gravedad de la clínica y/o los hallazgos 
ecocardiográficos de los pacientes con 
HAP eran los únicos factores cono-
cidos que se asociaban a una menor 
supervivencia. Así lo eran el inicio de 
la HAP con insuficiencia cardíaca o 
diagnosticarse cuando el paciente ya 
está en estadio funcional IV, la presen-
cia de derrame pericárdico o un índice 
TAPSE < 1,8 cm en la ecocardiografía 
transtorácica5. Posteriormente, se ha 
introducido el test de marcha 6 min en 
el seguimiento de la enfermedad, dado 
que constituye una prueba de elevado 
valor pronóstico, tal como se ha com-
probado en diversos estudios.

Dos hechos relevantes están cam-
biando el manejo y ayudando a evaluar 
la gravedad de los pacientes con HAP. 
Por una parte, los avances obtenidos en 
los últimos años en el conocimiento de 
los mecanismos de aparición de la en-
fermedad han dado lugar a la introduc-
ción de nuevas opciones terapéuticas. 
Entre ellas, merece especial mención la 
medicación vasodilatadora en sus di-
versas formas de administración y que 
se puede utilizar tanto en monoterapia 
como en asociación doble o triple.

Por otra parte, la búsqueda de mar-
cadores biológicos que podrían ayu-
dar a una mejor estratificación de 
la gravedad de la HAP ha puesto de 
manifiesto que el aumento del valor 
sérico del péptido natriurético (pro 
BNP) parece asociarse a una mayor 
mortalidad6. Recientemente, el valor 
pronóstico de otros marcadores como 
la PCR o la interleucina (IL)-6 e IL-8 
se está evaluando, pero todavía no se 

TABLA 1. Estadios o clases funcionales de la hipertensión pulmonar (NYHHA/WHO)

Clase I. Los pacientes no presentan limitación alguna en su actividad física y pueden llevar a cabo las actividades de la vida diaria sin presentar disnea, 

dolor torácico ni síncopes

Clase II. Los pacientes presentan una ligera limitación de su actividad física, están asintomáticos en reposo, pero refieren disnea, dolor o síncopes  

en las actividades de la vida diaria

Clase III. Tienen una marcada limitación en su actividad física y presentan disnea, dolor o síncopes ante una moderada actividad de la vida diaria

Clase IV. No pueden llevar a cabo ninguna actividad física, presentan disnea en reposo y signos de insuficiencia cardíaca derecha y la mínima actividad 

física les produce malestar

TABLA 2. Clasificación de la hipertensión pulmonar

1. Hipertensión arterial pulmonar

1.1. Idiopática

1.2. Hereditaria

1.2.1. BMPR2

1.2.2. ALK1, endoglina 

1.2.3. Desconocida

1.3. Inducida por fármacos y toxinas

1.4. Asociada con:

1.4.1. Enfermedades del tejido conectivo

1.4.2. Infección por VIH

1.4.3. Hipertensión portal

1.4.4. Cardiopatías congénitas

1.4.5. Esquistosomiasis

1.4.6. Anemia hemolítica crónica

1.5 Forma persistente del recién nacido

1’1 Enfermedad venooclusiva y hemangiomatosis capilar pulmonar

2. Hipertensión pulmonar debida a enfermedades del corazón izquierdo

2.1. Disfunción sistólica

2.2. Disfunción diastólica

2.3. Valvulopatías

3. Hipertensión pulmonar debida a enfermedades pulmonares y/o hipoxemia

3.1. Enfermedad pulmonar obstructiva crónica

3.2. Enfermedad intersticial pulmonar

3.3. Enfermedades pulmonares con patrón mixto restrictivo y obstructivo

3.4. Trastornos asociados al sueño

3.5. Hipoventilación alveolar

3.6. Exposición crónica a grandes alturas

3.7. Anomalías en el desarrollo

4. Enfermedad pulmonar tromboembólica crónica

5. Hipertensión pulmonar de origen poco conocido

5.1. Alteraciones hematológicas: trastornos mieloproliferativos, esplenectomía

5.2. Enfermedades sistémicas: sarcoidosis, histiocitosis, linfangioleiomiomatosis, neurofibromatosis, 

vasculitis

5.3. Trastornos metábolicos: tiroides, enfermedad por almacenamiento glucógeno,  

enfermedad de Gaucher

5.4. Otras: mediastinitis fibrosante, insuficiencia renal crónica en diálisis
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dispone de resultados concluyentes en 
este sentido.

OBJETIVOS DEL TRATAMIENTO 
EN LA HIPERTENSIÓN 
ARTERIAL PULMONAR
Antes de la aparición de los fármacos 
vasodilatadores, el tratamiento era sin-
tomático y se fundamentaba en el de 
la insuficiencia respiratoria y cardíaca 
con el objetivo de obtener mejoría 
clínica de la enfermedad; es lo que 

se conoce como estrategia clínica. La 
incorporación de los vasodilatadores 
al tratamiento de la HAP ha supuesto 
un aumento significativo de la super-
vivencia de los pacientes con HAP, y 
a partir de ese momento se han ido 
estableciendo más objetivos, como el 
cambio de la clase funcional a una 
inferior, la disminución del número de 
hospitalizaciones por agudizaciones de 
la enfermedad y, asimismo, conseguir 
la mejoría de la calidad de vida rela-

cionada con la salud de los pacientes 
afectados.

Se recomienda iniciar la terapia va-
sodilatadora con un solo fármaco, pero 
ante la falta de respuesta a la monote-
rapia se pueden asociar 2 o más para 
cumplir los objetivos y obtener los be-
neficios deseados, es decir, conseguir 
la mejoría de los pacientes con HAP. 

La pregunta que hay que plantearse 
a continuación es si el objetivo de tra-
tamiento de la HAP debe ser el mismo 

Figura 1. Algoritmo de manejo de la hipertensión pulmonar. A, B, C: niveles de evidencia; ARE: antagonistas endotelina; CF: clase fun-
cional; EA, EB, EC: opinión experto grados fuerte, intermedia y débil, respectivamente; Inh: inhalado; i.v.: intravenoso; PDE: inhibidores 
fosfodiesterasa 5; s.c.: subcutáneo. 

Medidas generales y terapias de soporte

Evitar ejercicio intenso E/A Anticoagulantes orales E/B
Control de la natalidad E/A Diuréticos E/A
Prevención de infecciones E/B Oxigenoterapia E/A
Apoyo psicosocial E/C Digoxina E/B

Rehabilitación física E/B

Referir a centros expertos

Test vasodilatador agudo (HAPI: A; HAP asociada: E/C)

Vasorreactivo:
Reducción min 10 mmHg
PAPm final < 40 mmHg
No reducción del gasto cardíaco

CF I-III

Calcioantagonistas orales

Respuesta
mantenida (CF I-II)

No respuesta
mantenida

Continuar con
calcioantagonistas

CF II

ARE A
Inh 5-PDE A

No  vasorreactivo

CF III CF IV

ARE A
Inh 5-PDE A
Iloprost inh A
Epoprostenol i.v. A
Treprostinil s.c. B
Iloprost i.v. C
Treprostinil i.v. C
Beraprost C

Epoprostenol i.v. A
ARE B
Inh 5-PDE B
loprost inh B
Treprostinil s.c. B
Iloprost i.v. C
Treprostinil i.v. C

Respuesta clínica no satisfactoria (inadecuada)

Respuesta clínica
no satisfactoria

Atrioseptostomía E/B
Trasplante pulmonar E/B

Terapia de combinación

Iloprost inh
B B

ARE Inh 5-PDE
E/B



4

Avances en
Hipertensión Pulmonar

Avances en
Hipertensión Pulmonar

o es necesario que cambie, dado que 
cada vez se tienen más conocimien-
tos acerca de esta enfermedad. La 
GEDTHP ha propuesto que el objetivo 
fundamental del tratamiento de la HAP 
sea la corrección de los parámetros 
considerados como pronósticos para 
optimizar las opciones terapéuticas1. 
Los elementos requeridos para ello 
son, en primer lugar, identificar los 
parámetros medibles necesarios y sus 
límites y, en segundo lugar, establecer 
los intervalos de evaluación de éstos1. 

Estas recomendaciones de la GEDTHP, 
en cuanto a los objetivos a conseguir con 
el tratamiento vasodilatador, suponen 
un concepto más avanzado que el clási-
co de la estrategia clínica, sin olvidar en 
ningún momento que la meta principal 
es conseguir mejorar la supervivencia de 
los pacientes con HAP.

ESTRATIFICACIÓN 
PRONÓSTICA
Es habitual que se utilice la medición 
de la presión sistólica de la arteria 
pulmonar (PsAP), bien por ecocar-
diografía bien por cateterismo, para el 
control evolutivo de esta enfermedad. 
Sin embargo, es conveniente señalar 
que este valor se correlaciona poco con 
los síntomas y por si solo no es sufi-
ciente para evaluar de forma correcta 
el pronóstico de la HAP. Por este mo-
tivo, la GEDTHP recomienda no usar 
únicamente la medida de la PsAP para 
tomar decisiones terapéuticas y ha 
establecido una serie de parámetros, 
tanto clínicos y funcionales como de 
muestras biológicas que, medidos de 
forma conjunta, permiten predecir la 
gravedad de los pacientes con HAP. 
Según estos hallazgos, que pueden 
verse en la tabla 3, el pronóstico de la 
enfermedad puede ser mejor o peor, 
y esto es la base del estado de los en-
fermos con HAP que la GEDTHP ha 
clasificado en 3 grandes grupos:

1. �Estado estable y satisfactorio. Los 
pacientes de este grupo presentan 

los hallazgos considerados como 
de mejor pronóstico en la tabla 3. 
Así, no tienen signos ni síntomas 
de insuficiencia cardíaca derecha, 
no presentan síncopes, su clase fun-
cional es I-II, pueden andar más de 
500 m en el test de marcha 6 min, 
sus valores hemáticos de pro BNP 
son normales o casi normales, la 
ecocardiografía muestra un índice 
TAPSE > 2 cm y ausencia de derra-
me pericárdico, y el índice cardíaco 
supera los 2,5 l/min/m2.

2. �Estado estable pero insatisfactorio. 
Los pacientes de este grupo, si bien 
clínicamente están estabilizados, se 
hallan en clase funcional II-III aun-
que pueden andar más de 300 m en 
el test de marcha, sus valores de pro 
BNP son elevados o el índice TAPSE 
en la ecocardiografía es < 1,8 cm.

3. �Estado inestable con deterioro de los 
pacientes. Éstos cumplen todos los 
parámetros considerados de peor 
pronóstico: se encuentran ya en 
clase funcional IV, presentan signos 
de insuficiencia cardíaca, no pueden 
andar 300 m durante el test de mar-
cha, el índice TAPSE es < 1,5 cm, 
tienen derrame pericárdico y el índi-
ce cardíaco no llega a 2 l/min/m2.
 
Según las clases de recomendación 

y niveles de evidencia, la GEDTHAP 
propone un tratamiento basado en ob-
jetivos (1 C), el control de los pacientes 
de forma regular cada 3-6 meses (1 C) 
y la evaluación de la gravedad de los 

enfermos por medio de los parámetros 
expuestos en la tabla 3 (1 C).

A modo de resumen, se puede con-
cluir que la GEDTHP ha propuesto 
una visión más amplia en el manejo de 
la HAP, con el planteamiento de opti-
mización terapéutica según objetivos y 
la evaluación pronóstica de los pacien-
tes afectados con varios parámetros de 
forma regular y periódica.
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TABLA 3. Parámetros determinantes de la gravedad y pronóstico de la hipertensión 
pulmonar

DP: derrame pericárdico; IC: índice cardíaco; ICC: insuficiencia cardíaca derecha; RP: resistencias pulmonares.

Mejor pronóstico	 Factores	 Peor pronóstico

No	  Signos de ICC	 Sí
Lenta	  Progresión síntomas	 Rápida
No	  Síncope	 Sí
I, II	  Clase funcional	 III, IV
> 500 m	  Test 6 minutos marcha	 < 300 m
> 1,5 ml/kg/min	  Consumo oxígeno pico	 < 12 ml/kg/min
Normal o casi normal	  Pro BNP plasmático	 Muy elevado
TAPSE > 2 cm, no DP **	  Ecocardiografía 	 TAPSE < 1,5 cm, DP
IC > 2,5 l/min/m2 o RP < 8 mmHg +	  Hemodinámica	 IC < 2l/min/m2 o RP > 15 mmHg
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Treprostinil subcutáneo en edad 
pediátrica
M.J. del Cerro Marín
Unidad de Hipertensión Pulmonar Pediátrica. Servicio de Cardiología Pediátrica. Hospital Infantil La Paz. Madrid. España.

El tratamiento con epoprostenol intra-
venoso (i.v.) ha demostrado prolongar 
la supervivencia y mejorar la hemodi-
námica y calidad de vida de los pacien-
tes pediátricos con hipertensión arterial 
pulmonar idiopática1, y se ha empleado 
también para otras formas de hiperten-
sión arterial pulmonar (HAP) en grado 
funcional III o IV2. Sin embargo, el uso 
crónico de catéteres i.v. comporta ries-
gos y efectos adversos, especialmente 
graves en la edad pediátrica: riesgo de 
sepsis (a veces, mortal)3, episodios car-
diovasculares graves por interrupción 
brusca de la perfusión (la vida media 
del epoprostenol es de sólo 1-2 min), 
fenómenos tromboembólicos (necesi-
dad de anticoagulación oral), trombosis 
y pérdida de accesos venosos centrales, 
etc., que impactan de forma negativa 
en la calidad de vida de los niños y sus 
familias. 

Los problemas derivados del empleo 
crónico de catéteres llevaron a la bús-
queda de análogos estables de la pros-
taciclina, que pudieran administrarse 
por otras vías. El treprostinil sódico 
(Remodulin®) (fig. 1) es una sal sódica 
estéril formulada para su administra-
ción subcutánea (s.c.), i.v. o inhalato-
ria, y que comparte las acciones farma-
cológicas y los efectos hemodinámicos 
del epoprostenol4, y ha sido aprobado 
por la EMEA en 2006 para su utiliza-
ción s.c. o i.v. en adultos con HAP en 
clase funcional II, III o IV. Su empleo 
en población pediátrica se realiza bajo 
uso compasivo.

Remodulin® se absorbe completa-
mente y con relativa rapidez después de 
la perfusión s.c., con una biodisponibi-

lidad de aproximadamente el 100%. La 
farmacocinética de la administración s.c. 
de treprostinil respecto a la administra-
ción i.v. fue estudiada en el trabajo de 
Laliberte et al5, que demostraba curvas 
superponibles (fig. 2 izda.). La vida 
media de eliminación es de 4,4 h para 
treprostinil i.v. y 4,6 h para treprostinil 
s.c.; en aproximadamente 10 h se llega 
al estado de equilibrio, y su farmaco-
cinética en perfusión s.c. continua es 
lineal, como se demostró en el trabajo 
de Skoro-Sajer et al6 (fig. 2 dcha.), y 
puede describirse como un modelo 
bicompartimental. La molécula se une 
a proteínas plasmáticas en un 91%. 
Además, el fármaco es estable a tempe-
ratura ambiente, tanto en agua estéril 
como en suero salino al 0,9%, caracte-
rísticas idóneas para su utilización por 
vía parenteral.

Remodulin® se metaboliza princi-
palmente en el hígado, y aproximada-
mente un 79% de la dosis administrada 
se excreta en la orina como fármaco 
inalterado (4%) y como metabolitos 
identificados (64%), y un 13% de la 
dosis se excreta en las heces; en caso 
de insuficiencia hepática o renal, puede 
ser necesario ajuste de dosis. 

Otro aspecto importante de trepros-
tinil en cuanto a su uso en niños o 
adolescentes es que no presenta toxici-
dad sobre las células reproductoras ni 
efectos mutagénicos.

La eficacia y seguridad del trepros-
tinil subcutáneo fue testada en un 
estudio7 multicéntrico, controlado, con 
470 pacientes adultos con HAP idio-
pática, asociada a cardiopatía congé-
nita y a conectivopatías, en el que se 
demostró mejoría hemodinámica y en 

Figura 1. Estructura molecular del treprostinil.

H

H
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–
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la clase funcional a las 12 semanas del 
tratamiento. El 85% de los pacientes 
presentó dolor en el sitio de perfu-
sión, lo que motivó la suspensión del 
tratamiento en el 8%. Los efectos del 
tratamiento a más largo plazo fueron 
analizados en los estudios multicéntri-
cos de Lang et al8 y Barst et al9; en este 
último, en 840 pacientes se mostró la 
seguridad del fármaco a largo plazo, así 
como de su uso combinado con bosen-
tan o sildenafilo. El 23% de los pacien-
tes suspendió el tratamiento por los 
efectos adversos locales (dolor, indura-
ción en el sitio de perfusión), que no se 
relacionaron con la dosis administrada; 
la mayoría de los pacientes que suspen-
dieron el tratamiento lo hizo durante 
el primer año. Es de destacar que en 
este estudio participaron 32 pacientes 
pediátricos, entre 5 y 16 años, sin que 
se reportaran diferencias en cuanto a 
eficacia o tolerancia respecto al grupo 
de adultos. Las dosis más frecuente-
mente utilizadas oscilan entre 20-42 
ng/kg/min, aunque se ha reportado uso 
de dosis más elevadas. En el trabajo 
de Ivy10 se reportaba la transición de 
epoprostenol i.v. a treprostinil i.v. en 
13 pacientes pediátricos, que mos-
traron mejor tolerancia de los efectos 
secundarios derivados del tratamiento 
con prostanoides (cefalea, dolor man-
dibular, diarrea, etc.) con el treprostinil 
respecto al epoprostenol.

La experiencia con treprostinil sub-
cutáneo en niños ha sido reciente-
mente reportada en el congreso de la 
ESC (Viena, 2009) por Levy et al11, 
mostrando mejoría clínica y en el test 
de los 6 min, con buena tolerancia al 
tratamiento, en 5 niños de entre 1,5 y 
9 años subsidiarios de tratamiento con 
prostaglandinas por vía parenteral.

En la experiencia de la Unidad de 
Hipertensión Pulmonar Pediátrica del 
Hospital Infantil La Paz de Madrid, 2 
pacientes pediátricos, ambos con HAP 
severa (suprasistémica) en clase fun-
cional III-IV han recibido tratamiento 
con treprostinil s.c., y ambos han 
mostrado mejoría significativa que les 
ha evitado la inserción de un catéter 
central. En ambos se utilizó la cara 
posterior del brazo (pliegue tricipi-
tal) (fig. 3) para la perfusión, y los 
viales de 1,0 mg/ml. En el paciente 
de 7 meses, con sólo 4 kg de peso, se 
diluyó un 50% el fármaco con suero 
fisiológico para que los incrementos 
en la dosis pudieran ser lentos (la 
bomba permite incrementos de dosis 
de 0,002 ml/h); al emplear esta dilu-
ción, es aconsejable cambiar la jeringa 
de perfusión (con capacidad de 3 ml) 
cada 48 h en lugar de cada 3 días. En 
este paciente de tan bajo peso, los via-
les son fraccionados por el Servicio de 
Farmacia del Hospital (en condiciones 
de esterilidad) para el mejor aprove-

chamiento de su contenido. Los siste-
mas empleados para la perfusión han 
sido alargaderas de 60 cm QuicK set 
de Medtronic, con cánula de 6 o 9 mm 
de longitud, según el peso del niño. 
El paciente inicia el tratamiento hos-
pitalizado, con dosis inicial de 2 ng/ 
kg/min, con incrementos diarios, 
hasta dosis al alta de 12-15 ng/kg/
min, que se aumenta posteriormente 
de forma ambulatoria según clínica y 
efectos adversos. Durante el ingreso, 
los padres son entrenados para el 
cuidado ambulatorio de la bomba, el 
recambio de las jeringas, y los cambios 
en el punto de perfusión, alternándose 
ambos brazos. La bomba empleada 
es la bomba de perfusión ambulato-
ria CADD-MS modelo 7400 (Smiths 
Medical) (fig. 3). Hasta la fecha, sólo 
uno de ellos ha presentado dolor leve 
en el punto de perfusión durante los 2 
primeros días tras el cambio de lugar 
de la cánula y que cede con parace-
tamol oral. Uno de los pacientes pre-
sentó un episodio de celulitis próximo 
al punto de perfusión, que se resolvió 
con antibioticoterapia oral.

En conclusión, y aunque la expe-
riencia publicada acerca del uso s.c. 
de treprostinil en niños es muy escasa, 
parece ser eficaz y bien tolerado, y 
podría ser una alternativa prometedora 
al tratamiento i.v., evitando las compli-
caciones de la vía central.

Figura 2. Izquierda: farmacocinética del treprostinil administado por vía intravenosa y sucutánea, con curvas prácticamente superponi-
bles. Derecha: correlación entre la dosis de treprostinil (ng/kg/min) administrada por vía subcutánea y los valores en sangre (ng/ml).
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Introducción
Los defectos cardíacos congénitos 
suponen el 8 por 1.000 de todos los 
recién nacidos vivos. Se cree que apro-
ximadamente un 10% de estos pacien-
tes presenta hipertensión arterial pul-
monar (HAP) en la edad adulta1.

En las últimas décadas ha disminui-
do de forma significativa la aparición 
de esta complicación debido, funda-
mentalmente, a una mayor tenden-
cia a la corrección precoz del defecto, 
encaminada en parte a evitar esta fatal 
evolución y esperamos que en un futu-
ro próximo, gracias a los avances en 
el campo de la cardiología y cirugía 
cardíaca pediátrica, podamos hacer un 
diagnóstico y tratamiento ya desde la 
vida fetal que impida o disminuya 
el desarrollo de esta enfermedad. No 
obstante, hay un subgrupo que, a pesar 
de un tratamiento quirúrgico precoz 
del defecto cardíaco, inevitablemente 
desarrolla HAP con un comportamiento 
más agresivo que en el caso de la aso-
ciada a cortocircuitos, similar al de la 
hipertensión pulmonar idiopática. 

CASO CLÍNICO
Se presenta un caso de una paciente 
diagnosticada en las primeras horas 
de vida de transposición de grandes 
arterias (TGA) con septo integro y 
ductus arterioso persistente manteni-
do con prostaglandinas, a la que se 
realizó atrioseptostomía en el primer 

día de vida; no presentaba otras ano-
malías cardíacas asociadas. Corregida 
quirúrgicamente en la primera semana 
de vida mediante técnica de Jatene, 
cerrándose la comunicación interauri-
cular y ductus. 

En el postoperatorio hubo medias-
tinitos y parálisis frénica que hubo 
que plicar, lo que prolongó la estancia 
hospitalaria; en este contexto se reali-
zó cateterismo cardíaco que demostró 
una presión pulmonar al 70% de la 
sistémica con estenosis supravalvular 
leve (tabla 1).

En las revisiones periódicas realiza-
das persistían datos radiológicos, elec-
trocardiográficos y ecocardiográficos 
compatibles con hipertensión pulmo-
nar, sin datos clínicos de insuficiencia 
cardíaca derecha, por lo que se indica 
realizar cateterismo cardíaco. A los 30 
meses, 1 semana antes de ingresar 
para dicho estudio, la paciente presentó 
un deterioro clínico súbito significativo 
con disnea de reposo (clase funcional 
IV), cianosis y edema generalizado, por 
lo que se nos derivó de forma urgente. 
El examen físico mostró mal estado 
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CASO CLÍNICO

TABLA 1. Primer cateterismo, 3 de julio de 2002 (35 días poscorrección quirúrgica)

Cámara	 Presión	 Saturación	 Saturación O2	 Presión 
	 basal	 basal O2	 post-NO	 post-NO

AD	 6/2 (4)	 65		

VD	 56/0 (9)			   56/0 (10)

TP	 44/11 (29)	 67		

APD	 39/21 (28)			 

API	 44/6 (17)			 

PCPd	 10/5 (6)			 

PCPi	 13/11 (12)			 

VI	 77/2 (12)			 

AO	 69/27 (43)	 95		

Cálculo

QP/QS	 1
RS	 9,1
RPT	 6,8
RPA 	 5,4
RPT/RS	 0,74
RPA/RS	 0,59



general, mal prefundida, subcianosis 
generalizada, edemas en extremidades 
inferiores, además de soplo sistodias-
tólico pulmonar con P2 reforzado y 
hepatomegalia. En la radiografía de 
tórax se observó cardiomegalia a expen-
sas de cavidades derechas e isquemia 
vascular pulmonar periférica (fig. 1A y 
B). La ecografía aportó presión sistólica 
VD, por insuficiencia tricúspide, de 95 
mmHg e insuficiencia cardíaca derecha 
(fig. 2); se realizó cateterismo cardíaco 
que confirmó HAP severa con presión 
media pulmonar de 43 mmhg (superior 
a la sistémica) y resistencias pulmonares 
arteriolares de 21 UW. Gran dilatación 
de cavidades derechas y árbol pulmo-
nar prehiliar, y test de vasorreactividad 
aguda con oxígeno al 100% y oxido 
nítrico negativo (tabla 2).

Se instauró tratamiento para la 
insuficiencia cardíaca derecha además 
de anticoagulación y vasodilatación 
pulmonar con bosentan, con lo que 
mejoró clínicamente y se controló la 
insuficiencia cardíaca derecha. A pesar 
de ello, 2 meses después, la pacien-
te presentó episodio sincopal, por lo 

que se planteó nuevo cateterismo y 
atrioseptostomía, falleciendo durante 
el procedimiento (tabla 3).

La TGA es una forma común de 
cardiopatía congénita y supone una 
incidencia de 19,3 a 33,8 por 100.000 
nacidos vivos, y presenta una inci-
dencia del 7 al 8% de las cardiopatías 
congénitas2.

A pesar de la mejoría que la correc-
ción quirúrgica de la enfermedad ha 
supuesto para el pronóstico de este 
tipo de cardiopatía, sigue habiendo un 
grupo de pacientes en que la hipoxe-
mia durante las primeras horas de vida 
desarrolla inevitablemente remodelado 
vascular pulmonar de una evolución 
agresiva y rápida. 

9

Figura 1. A) Radiografía a los 2 días de vida: cardiomegalia y plétora pulmonar. B) 3 años: escopia que muestra dilatación de cavidades 
derechas e isquemia vascular pulmonar periférica. 

A B

Figura 2. Ecocardiograma CIA con cortocircuito bidireccional.
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TABLA 2. Segundo cateterismo, 20 de enero de 2005 (32 meses)

Mediciones

Cámara	 Pr. basales	 SaO2	 Pr. FiO2	 SaO2	 Pr. post-NO	 SaO2 
	 con FiO2	 basales 	 100% 	 con FiO2 	 40 ppm	 post-NO 
	 50%	 con FiO2 50%	 intubada	 100% intubada		  40 ppm

VCS		  68,4		  15,7		  40,1

VCI		  47,5		  13,4		  23,2

AD	 26/10 (17)				    32/11/25

VD	 90/0-23

TP					     86/35 (52)

APD			   67/26 (43)	 34,5		  25,8

PCPd			   10/7 (8)

API

VI	 83/0-8		  61/0-8

AO	 83/41 (51)	 95,5	 55/30 (38)	 96,6	 80/41 (54)	 98,7
Relación PS AP/PS AO pre y post-NO.
Basal PSAP/PSA: 1,2; post-NO PSAP/PSAO: 1,07.

Cálculos efectuados asumiendo saturaciones y presiones, por lo tanto, poco exactos y sólo orientativos

Cálculos	 Previo a NO	 Post-NO

QP/QS	 1	 1

RS	 12,7	 19,6

RPT	 25,9	 35,1

RPA	 21,1	 29,7

RPT/RS	 2,05	 1,79

RPA/RS	 1,67	 1,52

TABLA 3. Segundo cateterismo,  
20 de enero de 2005 (32 meses)

Cámaras	 Presiones 	 Saturaciones

VCS		  36%

VCI		  40%

AD	 33/19 (25)	

VD	 92/10 (33)	

TP	 93/38 (57)	 38%

AO	 77/ 48 (52)	

HAP, clase III&IV de la NYHA

Tratamiento de fondo y medidas generales

Anticoagulantes orales (IIaC), diuréticos (IC), digoxina (IIbC)

Consulta especializada

Prueba de vasorreactividad aguda

BCC oral (IC) Clase III NYHA Clase IV NYHA

Respuesta
sostenida*

Sí No

Continuar
BCC

Bosentan (IA)
o

Iloprost (IIaB),
trepostinil (IIaB)

o
epoprosterol (IA)

o
sildenafilo (IA)

Epoprosterol (IA)
Bosentan (IIA)

Teprostinil (IIaB)
Lloprost iv. (IIaB)

Sin mejoria ni deterioro
¿Terapia combinada? IIbC

BAS (IIaC)
Tx pulmon

Figura 3. Algoritmo de tratamiento.
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