Hipertensién pulmonar primaria
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De hace tiempo, el médico general,
y después el especialista, se viene en-
contrando enfermos que, sin tener
malformacién orgdnica cardiaca algu-
na, ni cortocircuito que lo explique,
presentan cuadros tipicos y, a la vez,
de gran intensidad de hipertension en
el circulo menor; hipertensién que no
rara vez sobrepasa los 100 milimetros
de Hg. Este cuadro, mal estudiado
hasta ahora y que ha sido siempre en-
casillado erréneamente en otros pro-
cesos, como «cor pulmonales y cardio-
patfas silenciosas, y no pocas veces en
el amargo anonimato de los procesos
que se nos escurren de entre las ma-
nos, es hoy dia una entidad individua-
lizada, aunque no muy bien conoci-
da (1, 2, 3, 4), que es, sin duda, més
corriente de o que se pensé, y que en
la estadistica del Servicio de Hemodi-
namica del Instituto Nacional de Car-
diologia llena el 1 por 100 de las car-
diopatias congénitas.

ETIOLOGIA

No falta quien ha atribuido esta en-
tidad a una siembra pulmonar de re-
petidas microembolias (5) «post par-
tumy, y otros (6), que, al igual que en
la hipertensién arterial esencial, la
atribuyen a una afeccién vasoespdstica
pulmonar, probablemente de tipo neu-
ro-humoral, basindose en la coinciden-
cia, vista por ellos, de encontrar hiper-
tensiones pulmonares primarias y en-
fermedades de Raynaud, considerando
a ambas como efectos localizados en
distintos sistemas de un proceso vaso-
espastico general. No obstante, se tra-
ta, sin duda alguna, de un proceso con-
génito con una malformacion estructu-
ral de los precapilares pulmonares,
debida:

1 Segin J. E. Epwarps, a la
persistencia de la formacién histolégi-
ca pulmonar del feto en la vida extra-
uterina.
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20 Segim R. Fromzr y P. 'Woop,
a multiples anastomosis entre las ar-
teriolas bronquiales y las dltimas ra-
mas precapilares de la arteria pul-
monar.

3.0 H. BRAUNSTEIN se lo achaca a
la periarteritis nudosa. Pero siempre
produciendo una imagen anatomopato-
légica semejante, con engrosamiento
de la capa intima de las arteriolas pul-
monares por proliferacién en estratos
concéntricos, o proliferaciones plexi-
formes (7) que casi obstruyen la luz
de éstas, y una franca hipertrofia de
la muscular con poder elastico.

FISIOPATOLOGIA

Es bien clara y sencilla, cualquiera
que sea la teoria etioldgica que acep-
temos, siempre habrd un aumento de
las resistencias capilares, con una so-
brecarga sistélica de V. D. y, por tan-
to, aumento de la tension en la arteria
pulmonar. Es ésta siempre una hiper-
tension del grupo 1.° del Gltimo Sim-
posium mejicano sobre H. P. (8), esto
es, par aumento de resistencias pulmo-
nares; resistencias que pasan por dos
periodos, uno preclinico, que casi nun-
ca vemos y (que posee una relativa
postura funcional susceptible de ceder
temporalmente a la acetil-colina intra-
pulmonar (8), y otra fase posterior, in-
amovible, en la que ya se han instau-
rado las lesiones fijas ya descritas, y
una falta de respuesta a este vasore-
lajador.
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CUADRO CLINICO

No es muy distinto al cuadro de las
deméas hipertensiones del circulo me-
nor, pero, dada su fijeza y la barrera
que supone, se ven algunas pinceladas
tipicas de esta entidad. Frecuentemen-
te vemos signos de imposibilidad de
aumento del gasto cardiaco, como lipo-
timia al esfuerzo, disnea de esfuerzo o
fija y palpitaciones, dolores precordia-
les que a veces simulan verdaderas an-
ginas de pecho (9) y hemoptisis que,
aunque se han descrito (10), no acep-
tamos de buena gana, ya que sabemos
que el aumento de presién en este pro-
ceso no es capilar sino en el precapilar,
por lo que no es ficil la extravasacion
sanguinea al alvéolo.

Por lo que respecta a los signos ob-
jetivos, no suele haber soplos, aunque
puede haberlos y de muy abigarrada
etiologia; CarraL habla de un soplo
diastélico en foco xifoideo, debido a
una estenosis relativa de la tricispide
por desproporcionado aumento de vo-
lumen del V. D., aunque si bien esta
etiologia es mis logica para explicar
un soplo sistélico producido por lo
contrario, esto es, por dilatacién del
anillo valvular a la vez que se dilatan
las cavidades derechas, y, por tanto,
formacién de una insuficiencia trictis-
pide funcional. También podemos oir
un soplo de Graham-Steell por el mis-
mo motivo, y siempre un refuerzo o
timpanismo del 2.° tono pulmonar.

Puede haber cianosis, sobre todo en
los estadios finales y cuando hay insu-
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ficiencia cardiaca, que siempre suele
ser derecha. Esta cianosis es dificil de
explicar, y EsriNo VELA la cree debida
a un foramen oval persistente que cede
el paso a la izquierda cuando la ten-
sibn en A. D. sobrepasa la de A. I
Sin embargo, otros creen, sobre todo
en los casos con tinte ciandtico que en
la necropsia no demostraron C. I. A,
que el mismo proceso que deformé las
arteriolas es el responsable de una al-
teracion de la pared alveolar que difi-
culta la hematosis. Pero siempre la
cianosis es tardia y no llega a produ-
cir acropaquias.

Las exploraciones auxiliares, especi-
ficamente la radiolégica, nos muestran
unos campos pulmonares con unos
troncos pulmonares grandes y densos,
pero que acaban poco méas allid del hi-
lio, como amputados, encontrando una
periferia bastante clara y casi exenta
de vasos. Y en la silueta cardiaca lo
que llama més la atencién es un au-
mento bastante marcado, casi aneuris-
matico, del cono de salida de la pul-
monar y una hipertrofia del ventricu-
lo derecho, mds o menos marcada se-
gin la edad e intensidad del proceso.
Por el contrario, no hay signos pul-
monares ni pleurales de procesos de
otra indole.

Los datos electrocardiograficos no
son propios; son idénticos a los de la
estenosis pulmonar valvular; esto es,
franca desviacion del eje eléctrico a
la derecha, P. grandes y altas, en las
que se mezclan la P, pulmonar y con-
genital de Prinzmetal, e imdgenes de
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fuerte sobrecarga sistolica derecha, au-
mentadas, si cabe, por una hipoxia
miocardica de dicho ventriculo, debida
a la falta de sincronia en el crecimien-
to del ventriculo y el desarrollo de la
coronaria que lo riega.

El electrokrimograma de la arteria
pulmonar en este proceso tampoco di-
fiere mucho de otros casos de hiper-
tension pulmonar, encontrandonos con
un lento ascenso de la porcién sist6-
lica, con el punto mas alto coincidien-
do con el fin del sistole; una pequefia
onda dicrota, y una anormal situacién
de la incisura, muy elevada sobre la
porcién diastélica, en la inmediata ve-
cindad de la cresta (11).

Fl cateterismo cardiaco fué, sin du-
da, la primera técnica auxiliar que nos
permitié reducir al 1 6 2 por 100 el
margen de error en el diagndstico de
esta entidad nosoldgica, ya que gra-
cias a €l podemos excluir todos o casi
todos aquellos procesos, congénitos o
no, que de por si aumentan la tensién
en el circulo menor, como son la comu-
nicacién interatrial, la interventricu-
lar, el «ductus» persistente, el drenaje
anémalo de las venas pulmonares y la
lesién mitral; y digo casi todos estos
procesos, porque hay casos en los que
el sondaje es insuficiente, tales como
aquellos en que las presiones en ambos
sistemas estd en ese momento igualada
o aumentada en la circulacién menor,
y, por tanto, los «shunts se interrum-
pen o se hacen ahora de derecha a iz-
quierda, por lo que el oximetro no in-
dica aumento de saturacién en las ca-
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vidades derechas y, ademas, la sonda
no es capaz de pasar por el orificio,
como siempre suele ocurrir en el Ro-
ger y no pocas veces en el «ductus»
y los otros.

Pero, no obstante, es una prueba de
un gran valor y en la que siempre ve-
remos una constante normalidad de
las medidas oximétricas y un fuerte
aumento de la presién en V. D., tron-
co P. y pulmonares, asi como una pre-
sién normal en el capilar pulmonar.
Nosotros hemos visto presiones de 90
milimetros de Hg. en pulmonares y
slo 5 mm. de Hg. en capilares; y un
dato interesante, y es que el capilar
se acerca a] hilio, esto es, que la sonda
se detiene o enclava en capilar en un
sitio poco habitual, que coincide siem-
pre con la periferia de la zona conges-
tiva radioldgica, lo que también hemos
visto en la estenosis mitral.

Ultimamente hemos podido borrar,
sin duda alguna, ese pequefio coefi-
ciente de error que antes indicamos
con e] empleo de colorantes en dilu-
cién hematica, en cuya curva nunca
veremos la doble jiba de los «shunt»
veno-arteriales, y seré, por tanto,
siempre una curva simple y normal en
intensidad y tiempo.

Por dltimo, el angiocardiograma se-
rad también completamente normal en
cuanto a relleno de cavidades, pero
nos mostrard espléndidamente la dila-
tacién enorme del cono de la pulmonar
y de sus ramas y la amputacién de las
ramas pequefias a la altura del borde
parahiliar que vimos en la radiologia.
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Nunca veremos paso prematuro de
contraste a cavidades izquierdas.

EVOLUCION

Iista es, a mds, en un corto plazo,
va que se encierra en un circulo pro-
gresivo en €l que el defecto vascular
produce hipertension y ésta, a su vez,
altera atin mds los vasos. Su fin suele
ser en asistolia derecha y no es rara la
muerte subita.

PRONOSTICO

lis siempre malo, y como hemos ex-
plicado en la evolucion, en corto plazo.
Se ha descrito en la literatura super-
vivencias desde meses a veinte afios.

TRATAMIENTO

Practicamente no existe. Se ha ha-
blado de un tratamiento médico con
reserpina (12 y 13) que no pasa de una
accién mediocre, después de haber fra-
casado los vasodilatores periféricos. Y
de otro quirdrgico a base de una de-
nervacién del hilio pulmonar que cuen-
ta con francas contradicciones (14).

Con el presente trabajo no hemos
pretendido efectuar una revisién total
de Ia literatura ni confeccionar una lec-
cion de Catedra, sino llamar la aten-
cién sobre un problema bastante me-
nospreciado y muy de actualidad.
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