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Resumen

Introduccion. El cor pulmonale es la alteracion estructural y funcional del ventriculo derecho secundaria
a hipertension pulmonar no relacionada con patologia cardiaca izquierda ni con cardiopatias congéni-
tas.

Etiologia. Su causa mas frecuente es la enfermedad pulmonar obstructiva si su presentacion es cronica
o0 el tromboembolismo pulmonar si su comienzo es agudo.

Diagnéstico. Requiere un alto grado de sospecha clinica, dado que muchos de los sintomas y signos que
ocasiona son inespecificos y pueden ser atribuidos a la enfermedad de base. El ecocardiograma es fun-
damental para su diagnostico.

Tratamiento. Debe ir dirigido a la causa subyacente, pero el manejo de los sintomas también es impor-
tante. Entender la fisiopatologia del «complejo» ventriculo derecho ayuda a su manejo correcto.

Abstract
Cor pulmonale

Introduction. Cor pulmonale is the structural and functional alteration in the structure and function of the
right ventricle secondary to pulmonary hypertension unrelated to left heart or congenital heart disease.

Aetiology. The most common cause is obstructive pulmonary disease if it presents chronically, or
pulmonary embolism if it is acute.

Diagnosis. Diagnosis requires a high degree of clinical suspicion, since many of the signs and symptoms
it causes are non-specific and can be attributed to the underlying disease. Echocardiography is
essential to reach a diagnosis.

Treatment. Treatment should target the underlying cause, but it is also important to manage the
symptoms. An understanding of the pathophysiology of the «complex» right ventricle enables correct
management.

Definicion

El evento fisiopatolégico final comin que causa cor pul-
monale es la hipertension arterial pulmonar (HAP). Al con-

Para la mayoria de los autores, el cor pulmonale se refiere a la
alteracion estructural (hipertrofia o dilatacién) y al deterioro
funcional del ventriculo derecho (VD) resultado del aumen-
to de presiones pulmonares asociado con enfermedades del
parénquima pulmonar o de su vasculatura, de la via aérea
superior o de la pared toricica. La disfuncién del VD debida
a enfermedades cardiacas del lado izquierdo o a cardiopatias
congénitas no se considera cor pulmonale'.

*Correspondencia
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trario que la hipertensién sistémica, la HAP es dificil de
diagnosticar clinicamente, por lo que las presiones arteriales
pulmonares pueden estar elevadas durante un largo periodo
de tiempo antes de ser detectadas.

Historia natural

La prevalencia real es dificil de conocer, dado que hay un
gran numero de pacientes sin diagnosticar. Se estima que el
cor pulmonale es la tercera causa mds frecuente de disfuncién



cardfaca, tras la enfermedad coronaria y la cardiopatia hiper-
tensiva en pacientes mayores de 50 afios’.

Su causa principal es la enfermedad pulmonar obstructi-
va crénica (EPOC). En Espaiia la prevalencia estimada es del
10,2%?3. A nivel mundial es la cuarta causa de muerte.

El cor pulmonale suele ser una patologifa crénica y lenta-
mente progresiva, pero puede presentarse de forma aguda.
El cor pulmonale agudo ocurre cuando el VD no puede adap-
tarse a un incremento en la presion arterial pulmonar. Este
aumento puede deberse a un nuevo proceso agudo, como la
embolia pulmonar que es su causa mds frecuente, o a una
progresién de la enfermedad crénica de base.

El cor pulmonale es la causa mis frecuente de hospitaliza-
cién en los pacientes con HAP. La mortalidad llega al
45-50% si requieren tratamiento inotrépico o ingreso en
una Unidad de Cuidados Intensivos. Las enfermedades com-
plicadas con cor pulmonale tienen peor prondstico. Por ejem-
plo, en pacientes con EPOC la supervivencia a los cuatro
afios disminuye del 75 al 50%*.

Etiopatogenia

La hipertensién pulmonar (HP) es el sine qua non del cor pul-
monale.

La HAP se define, desde el punto de vista hemodindmico,
como una presién en la arteria pulmonar media (PAPm) ma-
yor de 25 mm Hg con presién capilar de enclavamiento pul-
monar, presién en auricula izquierda o presién telediastélica
del ventriculo izquierdo (VI) inferior o igual a 15 mm Hg’.
La Organizaciéon Mundial de la Salud clasifica a los pacientes
con HP en 5 grupos basados en su etiologia (tabla 1)°. EI cor
pulmonale puede asociarse a cualquiera de las etiologfas ex-
ceptuando las del grupo 2 y dentro del grupo 1 las cardiopa-
tias congénitas. Las mds frecuentes son las enumeradas a
continuacion.

Enfermedad pulmonar obstructiva crénica

Es la causa mas frecuente de cor pulmonale en nuestro medio.
Se estima que hasta el 20-30% de los pacientes con EPOC
tienen cor pulmonale. La gravedad del cor pulmonale se corre-
laciona con la magnitud de la hipoxemia, hipercapnia y obs-
truccién en la via aérea; presentan hipertrofia del VD el 40%
de los pacientes con flujo espiratorio mdximo en el primer
segundo (FEV,) menor de 1 litro y el 70% con FEV, menor
de 0,6 litros'. En la mayorfa de los pacientes con EPOC, el
cor pulmonale se acompaiia de HP moderada (PAPm menor o
igual a 40 mm Hp).

Enfermedades pulmonares intersticiales

Las enfermedades pulmonares intersticiales (EPI) producen
fibrosis y destruccion del parénquima pulmonar y oblitera-
cién del lecho vascular pulmonar, provocando HP y cor pul-
monale. Hasta el 40% de los pacientes con fibrosis pulmonar
tienen evidencia ecocardiogrifica de HP’. La prevalencia

COR PULMONALE

aumenta al 60% entre los pacientes que esperan trasplante
pulmonar. La prevalencia de cor pulmonale puede variar segin
el tipo de EPL

Enfermedades de la vasculatura pulmonar

Cualquier enfermedad de la vasculatura pulmonar asociada a
HP (HAP idiopitica, HAP asociada a esclerodermia, enfer-
medad tromboembodlica, etc.) puede complicarse con cor pui-
monale. La embolia de pulmén es la causa mds frecuente de
cor pulmonale agudo. Menos del 5% de los pacientes con
tromboembolismo pulmonar agudo acaban desarrollando
HP tromboembdlica créonica (HPTC). Ademds, dos tercios
de los pacientes con HPTC no tienen historia de embolia
pulmonar aguda®. La HPTC se caracteriza por la obstruc-
cion trombdtica de las arterias pulmonares a nivel principal,

TABLA1
Clasificacion clinica resumida de la hipertension pulmonar

1. Hipertension arterial pulmonar (HAP)

1.1. Idiopética

1.2. Heredable

1.2.1. Mutacién de BMPR2

1.2.2. Otras mutaciones

1.3. Inducida por drogas y toxinas

1.4. Asociada a

1.4.1. Enfermedad del tejido conectivo

1.4.2. Infeccion por el VIH

1.4.3. Hipertension portal

1.4.4. Cardiopatias congénitas

1.4.5. Esquistosomiasis

1". Enfermedad venooclusiva pulmonar/hemangiomatosis capilar pulmonar

1”. Hipertension pulmonar persi del recién nacido

2. Hipertension pulmonar secundaria a cardiopatia izquierda

2.1. Disfuncion sistélica del ventriculo izquierdo

2.2. Disfuncion diastdlica del ventriculo izquierdo

2.3. Valvulopatias

2.4, Obstruccion al tracto de entrada/salida del ventriculo izquierdo congénita/
adquirida y miocardiopatias congénitas

2.5. Otras

dad

3. Hipertension pul daria a enfer pulmonares o hipoxia

p

3.1. Enfermedad pulmonar obstructiva crénica

3.2. Enfermedad intersticial pulmonar

3.3. Otras enfermedades pulmonares con patrén mixto restrictivo y obstructivo

3.4, Trastornos respiratorios del suefio

3.5. Trastornos de hipoventilacion alveolar

3.6. Exposicion cronica a grandes alturas

3.7. Enfermedades del desarrollo pulmonar

4. Hipertension pulmonar tromboembélica cronica y otras obstrucciones de arterias

pulmonares

4.1. Hipertension pulmonar tromboembélica crénica

4.2. Otras obstrucciones de arterias pulmonares

5. Hipertension pulmonar de mecanismo desconocido o multifactorial

5.1. Trastornos hematoldgicos

5.2. Trastornos sistémicos

5.3. Trastornos metabélicos

5.4. Otros

VIH: virus de la inmunodeficiencia humana.
Actualizada de Simonneau G, et al®.
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ENFERMEDADES CARDIOLOGICAS (I)

lobar o segmentario. La trombosis iz situ tiene un papel im-
portante en su fisiopatologia.

Sindrome de apnea/hipopnea del suefio

Se asocia con HP y cor pulmonale en aproximadamente el
20% de los pacientes. La HP acompaiiante es habitualmente
moderada y no se relaciona completamente con la magnitud
de los eventos respiratorios nocturnos. Suele ser necesaria la
coexistencia de hipoxemia diurna (EPOC, enfermedad trom-
boembdlica crénica, etc.).

Fisiopatologia

La circulacién pulmonar se caracteriza por una baja resisten-
cia al flujo sanguineo, una alta capacitancia del lecho vascular
y la posibilidad de ajustar la relacién ventilacién/perfusién
en los diferentes segmentos.

La presion arterial pulmonar se puede calcular mediante
una variacién de la Ley de Ohm: PAP = (Q x RVP) + PCP,
donde PAP es la presion en arteria pulmonar, Q es el gasto
cardiaco derecho, RVP la resistencia vascular pulmonar y
PCP la presion capilar pulmonar. Se puede deducir que cual-
quier patologfa que aumente la RVP (por destruccion de los
vasos o vasoconstriccion), el gasto cardiaco derecho (corto-
circuito izquierda-derecha) o la PCP (enfermedades cardia-
cas izquierdas o enfermedad venooclusiva pulmonar) va a
producir HP.

En el cor pulmonale los eventos mds importantes en el
aumento de la RVP son los enunciados a continuacién.

Vasoconstriccion pulmonar persistente

Respuesta vasomotora adaptativa a la hipoxia alveolar que
redistribuye la sangre de dreas poco oxigenadas a segmentos
pulmonares mejor ventilados, optimizando la relacién venti-
lacién/perfusion (reduce el shunt).

Pérdida del area total del lecho vascular
pulmonar

La resistencia al flujo sanguineo a través de la vasculatura
pulmonar depende del radio del vaso y del total del drea del
lecho vascular. La alta capacitancia del lecho vascular pulmo-
nar sano permite grandes reducciones del lecho perfundido
sin un incremento en su resistencia. Si el pulmén no extirpa-
do estd sano, una neumonectomia total no provoca HP en
reposo.

Obstruccion de vasos pulmonares principales

Su causa mds frecuente es el tromboembolismo, pero tam-
bién pueden verse afectados o comprimidos por otras pato-
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logfas del mediastino (tumores, adenopatias, mediastinitis
fibrosante, etc.).

Remodelado vascular pulmonar

Proceso complejo que incluye hipertrofia de la musculatura
lisa en vasos arteriales de resistencia, extensién de muscula-
tura lisa a vasos periféricos y pérdida de lecho microvascular
por proliferacién intimal. Mecanismo fisiopatolégico funda-
mental en la HAP idiopética y asociada a enfermedades del
tejido conectivo’.

El aumento de la PAP lleva al fracaso del VD. El funcio-
namiento normal del VD integra la precarga, poscarga, con-
tractilidad, restriccion del pericardio, interdependencia con
el VI 'y el ritmo cardiaco.

La interdependencia sistdlica y diastélica entre ambos
ventriculos se refiere a que el funcionamiento del VI afecta
al VD y viceversa. Los determinantes anatémicos mayores de
la interdependencia incluyen el septo interventricular, el pe-
ricardio y la continuidad de fibras miocdrdicas entre ambos
ventriculos. Cuando el VD se dilata (sobre todo si es de for-
ma aguda) el septo interventricular se desplaza hacia la iz-
quierda, dado que ambos ventriculos compiten por el espacio
dentro del pericardio. El desplazamiento del septo interven-
tricular comprime el VI dificultando su llenado y reduciendo
su contractilidad. Ademids, la dilatacién del VD aumenta la
restriccién del pericardio que también disminuye la distensi-
bilidad del VI. Todo esto reduce el llenado (precarga) del VI,
llevando finalmente a la caida del volumen sistélico.

El VD se dilata con incrementos agudos, aunque sean
modestos, de la poscarga que pueden provocar su fracaso (cor
pulmonale agudo). Cuando el aumento de la poscarga es mds
progresivo responde hipertrofiindose, pudiendo llegar a ma-
nejar presiones tan altas como las sistémicas. El ventriculo
hipertréfico se vuelve rigido, lo que aumenta la presion tele-
diastélica del VD, que por un lado compromete la perfusién
endomiocardica provocando isquemia (que agrava la disfun-
cion ventricular), y por otro dificulta su llenado y aumenta la
presion de la auricula derecha (AD). Cuando la disfuncién
del VD progresa, la cavidad del VD se dilatada y se hace mds
esférica, lo que ocasiona o empeora la insuficiencia tricispi-
de que provoca sobrecarga de volumen afiadida y descenso
del gasto cardiaco. El aumento de las presiones derechas lle-
va a la congestién venosa sistémica. Aparece el edema perifé-
rico y la hepatopatia congestiva o incluso la cirrosis cardfaca.

En pacientes con EPOC, las descompensaciones con
agravamiento de la insuficiencia respiratoria y la hipoxemia
llevan a un empeoramiento agudo de la funcién del VD que
puede resolverse si el tratamiento de la patologfa pulmonar
es efectivo.

En situaciones de sobrecarga aguda de presién (como la
embolia pulmonar), un adulto con una funcién normal pre-
via de VD no es capaz de generar una PAPm mayor de
40 mm Hg, y el fracaso de VD ocurre tempranamente®.

En algunos pacientes con fracaso de VD progresivo y
grave, la PAP puede disminuir como consecuencia del gasto
cardfaco bajo. Por tanto, la interpretaciéon de las presiones



pulmonares debe tener siempre en cuenta el grado de fracaso
de VD vy el gasto cardiaco efectivo® (PAP = (Q x RVP) +
PCP).

Manifestaciones clinicas

Las manifestaciones clinicas del cor pulmonale son habitual-
mente crénicas y lentamente progresivas, aunque pueden ser
agudas. Con frecuencia no son reconocidas como debidas a
fracaso del VD; los sintomas suelen ser inespecificos, muchos
pueden ser también ocasionados por la enfermedad de base
y los signos sutiles, lo que dificulta su diagnéstico (tabla 2).

Sintomas

Disnea de esfuerzo, fatiga, astenia y sincope de esfuerzo
Son el resultado de la imposibilidad de aumentar lo suficien-
te el gasto cardiaco durante el ejercicio por el aumento de la
resistencia vascular pulmonar. La disnea de esfuerzo suele ser
el primer sintoma.

Angina de esfuerzo

Aparece en ausencia de enfermedad coronaria. Es debida a
una isquemia subendocdrdica por aumento de la demanda de
oxigeno por el miocardio durante el ejercicio (por el aumen-
to de la tensién transmural) y la incapacidad de aportarla del
coraz6n. Puede ser provocada también por la compresién
extrinseca del tronco coronario izquierdo por una arteria
pulmonar dilatada (poco probable con didmetros menores de
40 mm)'!.

Anorexia y molestias en hipocondrio derecho y abdominales
Posibles en presencia de congestion hepitica por disfuncién
ventricular derecha.

TABLA 2
Valoracion inicial del cor pulmonale

Historia clinica

Disnea

Fatiga

Mareo

Hinchazén, aumento del perimetro abdominal

Sincope

Angina

Examen fisico

Impulso VD palpable

Aumento del P2 del segundo ruido cardiaco

Tercery cuarto ruido cardiaco audibles

Soplo de regurgitacion tricispide e insuficiencia pulmonar

Edema, distension abdominal, ascitis

Radiografia de térax

Cardiomegalia

Dilatacion de arterias pulmonares centrales

Vasos periféricos «amputados»

Electrocardiograma

Crecimiento de VD

P2: componente pulmonar; VD: ventriculo derecho.

COR PULMONALE

Hallazgos fisicos

Se observan signos relacionados tanto con la HP como con
la disfuncién del VD. La HP produce un aumento en la in-
tensidad del componente pulmonar del segundo ruido car-
dfaco (que puede ser palpable) y un leve desdoblamiento del
mismo (en ausencia de bloqueo de rama derecha que retrasa
la despolarizacién del VD).

También puede auscultarse un soplo holosistélico en
borde esternal izquierdo bajo, caracteristico de insuficiencia
tricispide y en casos mds avanzados un soplo diastdlico de
insuficiencia pulmonar (soplo de Graham Steele).

Con la hipertrofia del VD y la elevacién de las presiones
del lado derecho puede detectarse una onda a prominente
(correspondiente a la contraccién auricular) en el pulso ve-
noso yugular, asi como un cuarto ruido derecho, y es posible
palpar un impulso paraesternal izquierdo o subxifoideo.

Cuando el VD se dilata y fracasa, podemos detectar una
onda v prominente (consecuencia de la insuficiencia tricispi-
de) en el pulso venoso yugular, un tercer ruido derecho y por
la hipertensién venosa sistémica edema periférico y ascitis.
El higado puede estar agrandado y pulsitil (reflejo de la in-
suficiencia tricaspide).

Los soplos y galopes descritos aumentan durante la ins-
piracién, aunque su reconocimiento puede estar dificultado
por la presencia de fibrilacién auricular o la enfermedad de
base (hiperinsuflacion pulmonar en la EPOC, obesidad en la
apnea del suefio, etc.). Este aumento de la intensidad del so-
plo holosistélico de la insuficiencia tricispide con la inspira-
cién (signo de Carvallo) también puede desaparecer con el
progreso del fracaso del VD.

En estados avanzados aparecen signos de shock cardiogé-
nico como hipotensién, taquicardia, oliguria y frialdad de las
extremidades debidos al bajo gasto cardfaco. También puede
producirse edema pulmonar por disfuncién diastdlica del VI
debida a un desplazamiento del septo interventricular hacia
la izquierda por el aumento de las presiones derechas.

En estos pacientes, la presencia de edema periférico no es
sin6nimo de insuficiencia cardfaca derecha, ya que puede re-
lacionarse con hipoxemia e hipercapnia que causan vasodila-
taci6n periférica y retencién de sodio actuando en el sistema
renina-angiotensina-aldosteronal?3.

Diagndstico. Pruebas complementarias

Los sintomas suelen ser inespecificos y los signos clinicos
sutiles, por lo que para el diagnéstico es fundamental mante-
ner una alta sospecha clinica en los pacientes que padecen
enfermedades que predisponen al cor pulmonale. El diagnés-
tico empieza por realizar una buena anamnesis y exploracion
fisica®s.

Radiografia de térax

Suele observarse crecimiento de cavidades derechas, dilata-
cién de arterias pulmonares centrales (arteria pulmonar
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ENFERMEDADES CARDIOLOGICAS (I)

Fig. 1. Radiografia de torax posteroanterior en paciente con hipertension pulmo-
nar, donde se aprecia una dilatacion de las arterias pulmonares centrales y va-
sos periféricos con cierta «camputacion».

principal derecha mayor de 16 mm) y los vasos periféricos
son menos visibles («amputacién» o pérdida de los mismos)
(fig. 1).

Con el crecimiento del VD, el dpex cardiaco se desplaza
hacia arriba, dando al corazén forma de bota. En la proyec-
cién lateral puede apreciarse una pérdida del espacio retroes-
ternal (mds de un tercio de la distancia entre la punta del
xifoides y la escotadura supraesternal). El crecimiento de la
AD se caracteriza por un aumento de la convexidad del con-
torno derecho en la proyeccién posteroanterior.

Electrocardiograma

Puede mostrar bloqueo de rama dere-

tan pequefia onda r y profunda onda S de forma generali-
zada.

En el cor pulmonale agudo (como en la embolia pulmonar)
puede observarse patrén SI QIII (onda S en derivacién Iy
onda Q en III) con o sin inversion de la onda T en derivacion
1L

Si hay crecimiento de AD se ve una onda P de amplitud
aumentada (mds de 2,5 mm) mds visible en derivaciones in-
feriores (sobre todo II) y con aumento de la deflexi6n positi-
va inicial en V1 (mds de 1,5 mm), denominada P pulmonale.

En paciente con EPOC puede haber voltajes bajos por la
hiperinsuflacién pulmonar y son frecuentes las arritmias su-
praventriculares.

Estos hallazgos electrocardiogrificos tienen una alta es-
pecificidad pero baja sensibilidad para detectar cor pulmonale.
No deben ser utilizados para descartar cor pulmonale si la sos-
pecha clinica es moderada o alta. Su ausencia no lo excluye'.

Pruebas de funcién pulmonar

Las pruebas de funcién pulmonar estin con frecuencia alte-
radas en pacientes con cor pulmonale. La capacidad de difu-
si6n pulmonar de monéxido de carbono (DLCO), que refle-
ja el estado del espacio intersticial donde se realiza el
intercambio gaseoso, suele estar reducida en pacientes con
HAP y es el hallazgo mds comiin. La presencia de un patrén
ventilatorio restrictivo no indica necesariamente la presencia
de EPI, dado que la propia HP por si sola puede provocarlo.

En pacientes con EPOC, la gravedad de la obstruccién
de la via aérea se correlaciona con la elevacién de la PAP. El
38% de los pacientes con reduccién intensa del volumen es-
piratorio forzado en el primer segundo (FEV, menor de
45%) tienen HP en el cateterismo derecho®. Por contra, en
pacientes con EPI la HP debe ser sospechada si existe una
reduccién intensa de la DLCO (menor de 40%), dado que la
FEV, y la capacidad vital forzada no se correlacionan bien
con la elevacion de las presiones pulmonares'.

cha del haz de His, eje derecho y sig-
nos de crecimiento o sobrecarga de
cavidades derechas.

El crecimiento del VD modifica el
vector del QRS que se dirige de iz-
quierda a derecha y de atrds hacia de-
lante, dando ondas R altas y dominan-
tes en derivaciones derechas (aVR, V1
y V2) y S profundas en precordiales
izquierdas, con alteraciones secunda-
rias de la repolarizacién (T negativas).
El eje suele ser derecho (mds de 110°).
Este serfa el patréon de crecimiento
de VD tipo A (fig. 2). En pacientes con
EPOC y cor pulmonale el patrén de

crecimiento mds frecuente es el tipo

| Noc
:tuo‘«mxi il m);m

C, en el que el eje es indeterminado

y las derivaciones precordiales presen- Fig. 2. Electrocardiograma con criterios de crecimiento de ventriculo derecho y auricula derecha.
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Ecocardiografia

Si se sospecha disfuncién del VD, el ecocardiograma es la
primera técnica diagnéstica a utilizar para su deteccién, dada
su amplia disponibilidad y caricter no invasivo. Son eviden-
tes signos de sobrecarga de presion del VD, como el aumen-
to de grosor de la pared y el movimiento paradéjico del sep-
to interventricular hacia el VI, inicialmente durante la sistole,
que provoca un aplanamiento del septo y el VI adquiere for-
ma de D (fig. 3). También se puede observar el cierre meso-
sistélico o muesca en la vilvula pulmonar.

Con la progresion de la enfermedad, el VD se dilata y se
vuelve mds esférico, con insuficiencia tricispide secundaria y
crecimiento de la AD. La cavidad del VI es pequeiia e hiperdi-
namica. Existen diversos métodos para valorar la funcién del
VDV, Entre los mds empleados estd la medida del TAPSE (#7i-
cuspid annular plane systolic excursion) en modo M, o la distancia
de movimiento longitudinal del VD a nivel del plano valvular
tricaspide. Un valor de TAPSE menor de 18 mm predice una
supervivencia al afio del 60%'%. Otros métodos empleados son
la variacién en el drea fraccional del VD en 2D, el indice Tei, el
Doppler tisular y speckle tracking para la valoracién de strain.

El Doppler permite estimar la presion sist6lica en arteria
pulmonar (PAPs) a partir de la velocidad de regurgitacién
trictispide. La PAPs es igual a la presion sistélica del VD (en
ausencia de estenosis pulmonar u obstruccién en el tracto
de salida), que se puede calcular sumando al gradiente de
presién transtricuspideo la presion sistdlica en la AD. Para
su célculo se utiliza la ecuacién simplificada de Bernoulli:
PAPs=4 x velocidad de regurgitacion trictspide’+ presiéon en AD,
en la que la presion en AD se estima a partir del tamafio de
la vena cava inferior y su variacién con la respiracion. Si dis-
minuye un 50% con la inspiracion, la presién en AD suele
ser inferior a 10 mm Hg.

Puede emplearse la ecocardiografia durante el ejercicio,
ya que en muchos pacientes la disnea se produce durante el
esfuerzo debido a la HP que en reposo no existe, aunque la
técnica no estd validada.

Aunque la ecocardiografia generalmente proporciona
una buena visualizacién del VD, puede estar limitada por la
compleja estructura tridimensional del VD y por la enferme-
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dad pulmonar de base que impide una buena propagacién
del ultrasonido.

Resonancia magnética

Es el actual método de referencia para la valoracién anaté-
mica y funcional del VD, aunque su disponibilidad clinica
puede estar limitada. Permite evaluar de forma mds precisa
el tamafio y la funcién del VD. En pacientes con HAP, los
datos de disfuncién ventricular obtenidos mediante resonan-
cia magnética cardiaca (volumen de eyeccion igual o menor
de 25 ml/m?, volumen telediastdlico de VD igual o mayor de
84 ml/m’ y un volumen telediastdlico del VI igual o menor
de 40 ml/m?’) demostraron ser factores independientes de
mortalidad y fracaso terapéutico. Un volumen telediastdlico
del VD igual o mayor de 84 ml/m’ predice una supervivencia
a los 3 afos de aproximadamente el 60%".

Otras pruebas de imagen

La tomograffa computadorizada (T'C) es una técnica de ima-
gen ampliamente disponible que puede proporcionar
informacién importante sobre las alteraciones vasculares,
cardiacas, parenquimatosas y del mediastino. La TC de alta
resolucién (TCAR) proporciona vistas detalladas del parén-
quima pulmonar y facilita el diagnéstico de EPI y enfisema.

La gammagrafia pulmonar de ventilacion/perfusién
(V/Q) tiene un papel relevante en el estudio de la enferme-
dad pulmonar tromboembélica. Una gammagrafia V/Q nor-
mal o de probabilidad baja excluye eficazmente la HPTC
con una alta sensibilidad (96-97%) y especificidad (90-95%)’;
no obstante, muchas gammagrafias V/Q no son diagnésticas.

Estudios recientes indican que tanto la gammagrafia de
V/Q como la angio-TC pulmonar son métodos de precisién
para detectar HPTC, con una eficacia diagnéstica excelente
en manos expertas (sensibilidad del 100%, especificidad del
93,7% y precision del 96,5% para la gammagrafia de V/Q'y
del 96,1, el 95,2 y el 95,6%, respectivamente, para la angio-
TC pulmonar)’.

Fig. 3. Ecocardiograma de un paciente con tromboembolismo pulmonar bilateral agudo. Se aprecia una dilatacion del ventriculo derecho y aplanamiento sistolico del
septo interventricular, indicativo de sobrecarga de presion en cavidades derechas. SIV: septo interventricular; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo.
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La angio-TC y la angiografia pulmonar convencional se
usan para definir la anatomia vascular y valorar la posibilidad
de cirugfa (endarterectomia) en pacientes con HPTC.

Péptidos natriuréticos

El péptido natriurético auricular tipo B (BNP) es una hor-
mona secretada por el ventriculo en respuesta a la sobrecarga
de presion. Niveles elevados de BNP pueden observarse en
pacientes con EPOC grave, sobre todo durante las exacerba-
ciones. Un nivel plasmético elevado de BNP se asocia con
disfuncién del VD y con un peor prondstico en pacientes con
disfuncién sistélica del VI, HAP o embolismo pulmonar
agudo. El nivel plasmatico de N'T-pro-BNP (N terminal
pro-BNP) disminuye de forma significativa después de una
trombolisis eficaz en casos de embolismo pulmonar masivo
con disfuncién del VD, por lo que puede ser 1til en la moni-
torizaci6n del éxito del tratamiento?.

Las troponinas son parte del aparato contrictil del mio-
cito y su deteccién elevada en sangre indica dafio miocdrdico.
Se pueden observar niveles elevados en pacientes con embo-
lismo pulmonar y disfuncién de VD. Su elevacién también se
asocia con un peor prondstico en pacientes con HAP®.

Cateterismo cardiaco derecho

Es el método de referencia para el diagnéstico de la HP y por
tanto del cor pulmonale. Los pacientes con cor pulmonale tie-
nen evidencia de disfuncién ventricular derecha (elevacion
de la presion venosa central y de la presion telediastélica del
VD), evidencia de HP (PAPm en reposo mayor o igual a
25 mm Hg) y ausencia de enfermedad cardiaca izquierda
(PCP menor de 15 mm Hg).

Sus indicaciones principales son:

1. Sintomas y signos de cor pulmonale con pruebas diag-
nésticas no invasivas normales o no diagndsticas.

2. Confirmacién de los hallazgos no invasivos que sugie-
ren HP y cor pulmonale.

3. Descartar enfermedad del corazén izquierdo como
causa de la HP y disfuncién del VD

4. Inicio de tratamiento con guia directa de las medidas
hemodindmicas, en algunos casos fundamentalmente de
HAP idiopdtica.

El cateterismo cardiaco derecho es una prueba invasiva y
tiene algunos riesgos, por lo que no debe utilizarse de forma
rutinaria en pacientes respiratorios.

Las medidas hemodindmicas, incluyendo la presion de la
AD, el indice cardiaco y la saturacién de oxigeno en sangre
venosa mixta (SvO,) son los indicadores mis fiables de la
funcién del VD vy el pronéstico, mientras que la PAPm tiene
un valor prondstico bajo’.

Prueba de esfuerzo

Se utiliza para evaluar la capacidad funcional y con fines pro-
nésticos en pacientes con HAP. Se suele utilizar la prueba de
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TABLA3
Causas y diagnéstico diferencial de fracaso de ventriculo derecho

Disfuncion aguda de ventriculo izquierdo

Infarto/isquemia de ventriculo derecho

Embolia de pulmén aguda

Exacerbacion de enfermedad pulmonar crénica y/o hipoxia

Sindrome de distrés respiratorio o dafio pulmonar agudo

Sepsis

Hipertension pulmonar crénica (grupos 1 al 5)

Enfermedad del pericardio (pericarditis constrictiva, taponamiento)

Arritmias (supraventricular o ventricular)

Cardiopatia congénita (comunicacion interauricular o interventricular, anomalia de
Ebstein)

Valvulopatias (insuficiencia trictspide, estenosis valvular pulmonar)

Miocardiopatias (displasia arritmogénica, familiar, idiopatica)

Miocarditis y otras enfermedades inflamatorias

Cirugia cardiaca

Enfermedades hematoldgicas (sindrome torécico agudo en anemia de células
falciformes)

marcha de 6 minutos o la prueba de esfuerzo cardiopulmo-
nar.

Aproximacion diagnostica

La evaluacion diagnéstica del cor pulmonale es inseparable de
la evaluacién de la HP. Debe investigarse la etiologia del fra-
caso del VD (tabla 3). También debe contemplarse en el es-
tudio diagnéstico diferencial la hepatopatia avanzada con
cirrosis. El diagnédstico de exclusion de causas que requieren
un tratamiento especifico (como el embolismo pulmonar)
debe priorizarse. La evaluacién bisica e inicial incluye una
adecuada historia clinica, exploracién fisica, electrocardio-
grama y radiografia de térax. Cuando la sospecha persista, la
primera prueba diagndstica a realizar es el ecocardiograma.
Nos permite una valoracién global del VI, valvulopatias y
cortocircuitos, asi como del VD y la estimacién de las presio-
nes pulmonares. Una vez descartada una patologia del cora-
z6n izquierdo o cardiopatia congénita que justifique la HP,
debe enfocarse el estudio en la valoracién de causas pulmo-
nares o sistémicas de la HP y la disfuncién del VD. Las prue-
bas diagnésticas a realizar se solicitardn en funcién de los
hallazgos clinicos. El cateterismo cardiaco derecho no es
imprescindible realizarlo en todos los casos. La figura 4 pro-
pone un algoritmo diagndstico.

Factores pronosticos

El grado de los sintomas y la supervivencia en pacientes con
HP y cor pulmonale se relaciona estrechamente con la funcién
de VD. Los pardmetros mds estudiados se han producido en la
HAP idiopética. Una alta presién en AD (mayor de 20 mm Hg)
y un bajo gasto cardfaco (menor de 2 1/min/m?) se asocian
sistemdticamente con una peor supervivencia’. Sin embargo,
las cifras de PAP tienen solo una modesta relacién prondsti-
ca, reflejando en parte el descenso en las presiones arteriales
pulmonares que puede ocurrir cuando progresa el fallo del

VD (PAP = [Q x RVP] + PCP; ver fisiopatologia).
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Fig. 4. Algoritmo diagndstico del cor pulmonale. Se muestran los diagndsticos principales a tener en cuenta. Se priorizan las pruebas segiin la sospecha clinica. El
cateterismo cardiaco derecho distingue hipertension pulmonar venosa de hipertension arterial pulmonar y valora la fisiologia de la funcién del ventriculo derecho.
No es imprescindible realizarlo en todos los casos. ECG: electrocardiograma; EPOC: enfermedad pulmonar obstructiva crénica; HTP: hipertension pulmonar; RX Tx:
radiografia de torax; TC: tomografia computadorizada; V/Q: ventilacion/perfusion. Modificada de Simon MA et al®.

Otros pardmetros relacionados con la supervivencia son
la tolerancia al ejercicio (clase funcional de la New York
Heart Association, prueba de marcha de 6 minutos), la res-
puesta al tratamiento y la presencia de derrame pericir-
dico.

La presencia de cor pulmonale, cualquiera que sea su etio-
logia, es un factor de riesgo independiente de aumento de
mortalidad.

Tratamiento

El manejo del cor pulmonale y del fracaso del VD debe tener
siempre en cuenta su etiologfa y circunstancias acomparan-
tes. Los objetivos terapéuticos fundamentales son la optimi-
zacién de la precarga, poscarga y contractilidad. La evidencia
del tratamiento farmacoldgico no estd tan bien establecida
como en la insuficiencia cardfaca por disfuncién ventricular
izquierda.

El tratamiento especifico de la enfermedad de base es el
primer paso y probablemente el mds importante (fig. 5).

Medidas generales

Para minimizar la retencién de liquidos es recomendable la
restriccién moderada de sodio en la dieta (menos de 2 gra-
mos al difa), el control diario o frecuente del peso y el uso
juicioso de diuréticos.

El abandono del tabaco y evitar la exposicion pasiva al
mismo ha demostrado aumentar la supervivencia en pacien-
tes con EPOC.

La actividad fisica aerdbica y escalonada mejora la capa-
cidad funcional y la calidad de vida. El ejercicio isométrico
puede llevar al sincope y debe limitarse o evitarse®.

El embarazo se asocia con una alta mortalidad materna y
fetal; las etapas de mayor riesgo son el segundo trimestre y el
parto.

Se recomienda la vacunacién contra la gripe y el neumo-
coco (sobre todo en la EPOC).

El reconocimiento y correccion de factores desencadenan-
tes de deterioro clinico es fundamental. Los mds importantes
son: el incumplimiento terapéutico o dietético; uso de medi-
camentos como los antiinflamatorios no esteroideos, calcioan-
tagonistas no dihidropiridinicos y antiarritmicos; factores sis-
témicos como sepsis, anemia, estados de alto gasto, hipoxemia
e hipercapnia; factores cardiovasculares como bradiarritmias o
taquiarritmias, isquemia miocirdica o embolismo pulmonar;
apnea del suefio y lugares con elevada altitud.

Optimizacion de la precarga

La valoracién clinica de la precarga éptima es crucial y no
siempre ficil. Ademds puede variar segin la presentacién
aguda o crénica.

Los pacientes que muestran signos de congestién venosa
junto con presién arterial mantenida se benefician de una
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diuresis progresiva. Los diuréticos son la primera opcién.
Suelen responder bien a la combinacién de un diurético de
asa como furosemida y al ahorrador de potasio espironolac-
tona o a una tiazida. El tratamiento diurético requiere una
monitorizacién cuidadosa. Los pacientes con cor pulmonale
son precarga dependientes y la sobrediuresis puede llevar al
infrallenado del VD y a un descenso del gasto cardiaco. Ade-
mis, el tratamiento diurético predispone a la alcalosis meta-
bélica y a arritmias favorecidas por hipopotasemia. La tera-
pia renal sustitutiva o ultrafiltracién puede llegar a ser
necesaria y se relaciona con un peor prondstico.

En pacientes con cor pulmonale agudo (embolia de pul-
moén) puede ser necesario realizar una sobrecarga rdpida de
volumen, en ausencia de presién venosa central elevada (mds
de 12 a 15 mm Hg). Si no se observa mejoria con un aporte
inicial de 500 ml de suero salino fisiolégico, el aporte de flui-
do debe suspenderse, ya que puede llevar a un mayor com-
promiso hemodindmico. El volumen excesivo puede sobre-
distender el VD, aumentar la tensién parietal, disminuir la
contractilidad, agravar la insuficiencia tricispide, elevar la
interdependencia ventricular, empeorar el llenado ventricu-
lar izquierdo y finalmente reducir el gasto cardiaco sistémi-
co®.

Optimizacion de la poscarga

En pacientes hipoxémicos como en la EPOC o en la EP], la
oxigenoterapia disminuye la vasoconstriccién hipéxica. Es el
tratamiento de eleccién en estos pacientes. Debe ser utiliza-
da si la PaO, es menor de 55 mm Hg, para mantener una
saturacion de O, mayor o igual al 90-92%?!. La oxigenotera-
pia mejora la supervivencia en pacientes con EPOC?.

El tratamiento de la causa subyacente de la HP puede
reducir también la poscarga del VD. La enfermedad trom-
boembdlica crénica puede beneficiarse de la tromboendarte-
rectomia quirdrgica y la HP relacionada con la apnea del
suefio de la terapia con ventilacién mecdnica no invasiva:
CPAP (continuos positive airway pressure) o BIPAP (bilevel posi-
tive airway pressure therapy).

La poscarga del VD puede reducirse con terapia espe-
cifica para la HAP o tratamiento vasodilatador pulmonar®.
En general, esta medicacién se utiliza en pacientes del gru-
po 1 (HAP idiopitica) y debe ser administrada y controla-
da en centros con experiencia. Su administracién en pa-
cientes fuera del grupo 1 no se recomienda, especialmente
en pacientes del grupo 3 (HP debida a enfermedades pul-
monares o hipoxia). No se dispone de ensayos clinicos con-
trolados y existe la posibilidad de empeoramiento del in-
tercambio gaseoso debido a la alteracién de la relacién
ventilacién/perfusién (aumento de perfusién en zonas no
ventiladas), incluso aunque mejore la hemodindmica. Pa-
cientes con HPTC y cor pulmonale pueden responder par-
cialmente a la terapia vasodilatadora pulmonar, indicando
un componente de vasoconstriccion de los vasos pulmona-
res pequefios.

Estos firmacos buscan restablecer el desequilibrio entre
sustancias vasodilatadoras y vasoconstrictoras. Se utilizan
prostanoides (epoprostenol, treprostinil, iloprost), antago-
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nistas de los receptores de la endotelina (bosentin, ambri-
sentdn, macitentdn) y los inhibidores de la fosfodiesterasa 5
(sildenafilo, tadalafilo, vardenafilo). También se utiliza un
estimulador de guanilato ciclasa, riociguat, firmaco que al
igual que los inhibidores de la fosfodiesterasa 5 produce
vasodilatacién a través de la via del éxido nitrico.

Debido a los multiples procesos patolégicos implicados
en el desarrollo de la HAP, la terapia de combinacién entre
los diferentes firmacos que utilizan vias distintas tiene senti-
do y justificacién. Puede ser necesaria, minimizando la toxi-
cidad y aumentando la eficacia.

Los pacientes con HAP idiopitica, heredable o asociada
a drogas respondedores a la prueba de vasorreactividad pul-
monar durante el cateterismo cardiaco derecho (PAPm dis-
minuye 10 mm Hg a un valor absoluto menor de 40 mm Hg
sin una caida del gasto cardfaco tras el empleo de un vasodi-
latador pulmonar, habitualmente éxido nitrico inhalado o
epoprostenol intravenoso) se benefician del tratamiento con
calcioantagonistas y tienen mejor prondstico (se observa en
menos del 10% de estos pacientes).

Optimizacion de la contractilidad

No hay firmacos inotrépicos positivos orales apropiados dis-
ponibles. La digoxina no estd indicada en el tratamiento del
cor pulmonale, a menos que coexista fibrilacién auricular o
disfuncion ventricular izquierda, porque no hay evidencia de
beneficio y puede ser perjudicial®®. Puede inducir vasocons-
triccién pulmonar y empeorar la HP. Ademds estd aumenta-
do el riesgo de intoxicacion digitilica en relacién con la hi-
poxemia y la acidosis.

Los firmacos vasopresores y/o inotrépicos estdn indica-
dos si existe inestabilidad hemodindmica o en situaciones de
bajo gasto cardiaco™.

Noradrenalina debe utilizarse de inicio para restablecer
la presién arterial y mejorar la perfusion sistémica. No pro-
duce cambios en las resistencias vasculares pulmonares.

Dobutamina, levosimendan y los inhibidores de la fosfo-
diesterasa III (milrinona) mejoran la contractilidad y aumen-
tan el gasto cardiaco.

Dobutamina, agonista de los receptores beta adrenérgi-
cos, es el firmaco mds utilizado. En dosis de 2 a 5 mcg/kg por
minuto aumenta el gasto cardiaco y disminuye las resisten-
cias vasculares pulmonares. Puede producir hipotensién ar-
terial y favorece la taquicardizacion.

Levosimenddn (agente sensibilizante del calcio) tiene un
efecto favorable, combinando el inotropismo del VD con la
vasodilatacién pulmonar.

Los receptores de la fosfodiesterasa III estin ausentes
en la vasculatura pulmonar. Por ello milrinona ejerce un
efecto inotropo positivo en el VD sin el efecto deletéreo en
las resistencias vasculares pulmonares de las catecolaminas.
También produce menos taquicardizacién que dobutami-
na.

Estos firmacos pueden agravar la hipotensién arterial y
deben combinarse con noradrenalina si es necesario. La hi-
potensién inducida generalmente ocurre con dosis bajas y
mejora con el incremento de la misma.
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Control del ritmo

Mantener el ritmo sinusal o el control de la frecuencia es
importante en el fallo cardiaco derecho. La presencia de blo-
queo auriculoventricular de alto grado o la fibrilaci6n auri-
cular puede provocar un deterioro hemodindmico. La esti-
mulacién con marcapasos bicameral y la cardioversién
temprana deben contemplarse cuando sea apropiado.

Anticoagulacion

Estd indicada en casos de etiologia tromboembélica y en pre-
sencia de fibrilacién auricular. Se puede considerar el trata-
miento con anticoagulantes orales para pacientes con HAP
idiopdtica (indicacién actual IIb°, INR recomendado en esta
patologia 1,5-2,5).

Septostomia auricular con balén

La creacién de un cortocircuito interauricular de derecha a
izquierda puede descomprimir las cidmaras cardiacas dere-
chas y aumentar la precarga del VI y el gasto cardiaco.
Ademis, esto puede mejorar el transporte sistémico de O, a
pesar de la desaturacion arterial de oxigeno y disminuye la
hiperactividad simpatica®.

Es una medida paliativa que se realiza en raras ocasiones.

Soporte circulatorio mecanico

Puede ser necesario en ciertas situaciones clinicas (embolis-
mo pulmonar masivo, HAP evolucionada, etc.) con fallo de
VD refractario al tratamiento médico. Se utiliza como puen-
te a la recuperacion o al trasplante. El determinante mayor
del éxito es elegir el tiempo correcto del implante, para evitar
el fracaso multiorgénico irreversible. La eleccion del dispo-
sitivo depende de la duracién previsible del soporte mecéni-
co®.

Sistema de oxigenador de membrana extracorpéreo

Se utiliza durante un periodo corto de tiempo. Consiste en
una cdnula que recoge la sangre desde una vena central del
paciente, una bomba centrifuga que impulsa la sangre ha-
ciéndola pasar a través de la membrana de intercambio de
gases y una cdnula de salida que la devuelve a una arteria.
Puede ser implantado con rapidez. Tras 5-10 dias debe reti-
rarse o cambiarse por otro dispositivo de mayor duracién,
con el objeto de evitar sus complicaciones (infeccién, forma-
cién de trombos en las cinulas, hipoperfusién de miembros,
infeccién local).

Asistencias ventriculares derechas

Pueden usarse durante semanas. Una cdnula recoge la sangre
del VD, la transporta hasta la bomba que la impulsa a través
de la cdnula de salida hasta la arteria pulmonar. Pueden com-
binarse con un oxigenador. La hemorragia y la formacién de
trombos son sus mayores complicaciones.
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Trasplante

Debe ser considerado en pacientes seleccionados. En la HAP
severa puede optarse por el trasplante pulmonar si el VD es
todavia funcionante. En casos de fracaso derecho grave debe
recurrirse al trasplante combinado corazén-pulmén.

Responsabilidades éticas

Proteccién de personas y animales. Los autores declaran
que para esta investigacién no se han realizado experimentos
en seres humanos ni en animales.

Confidencialidad de los datos. Los autores declaran que en
este articulo no aparecen datos de pacientes.

Derecho a la privacidad y consentimiento informado.
Los autores declaran que en este articulo no aparecen datos
de pacientes.

Conflicto de intereses

Los autores declaran no tener ningtn conflicto de intereses.
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