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Objetivos generales y especificos

Objetivos generales

1.

Analizar las caracteristicas clinicas mas destacadas de la hipertension
pulmonar y su fisiopatologia en relacion con el estrés de la anestesia y
cirugia, para lograr describir el manejo perioperatorio 6ptimo que se le puede

ofrecer a estos pacientes.

Sugerir un protocolo para el abordaje anestésico de los pacientes con
hipertension pulmonar que seran llevados a cirugia no cardiaca de

emergencia.

Objetivos especificos

1.

2.

Describir generalidades, caracteristicas clinicas y tratamiento de la

hipertension pulmonar.

Analizar las herramientas diagndésticas para estratificar la enfermedad en el

perioperatorio.

Revisar las consideraciones anestésicas para el preoperatorio,

intraoperatorio y postoperatorio.

Brindar una propuesta de protocolo para el manejo anestésico optimo de los
pacientes con hipertension pulmonar que deben ser llevados a cirugia no
cardiaca, basados en los recursos que dispone la Caja Costarricense del
Seguro Social (CCSS).



JUSTIFICACION

La hipertension pulmonar (HP) es una enfermedad compleja y progresiva con
multiples etiologias, que afecta a personas de cualquier edad, raza o sexo.
Actualmente se desconoce la prevalencia de la hipertension arterial pulmonar
(HAP), pero varios registros europeos han informado tasas de 5 a 52 por cada millén
de habitantes, llegando a afectar hasta cincuenta millones de personas en todo el
mundo. La supervivencia varia segun la etiologia y la progresion de la enfermedad.
Se dice que la hipertension pulmonar idiopatica sigue siendo la etiologia mas comun

gue afecta clasicamente a mujeres de mediana edad (Wood et al., 2020).

El riesgo de complicaciones, incluida la muerte, aumenta sustancialmente en
pacientes con HP sometidos a cualquier tipo de modalidad anestésica para
procedimientos quirtrgicos. Los cambios fisiopatoldgicos que incluyen taquicardia,
hipotensién y aumento de la resistencia vascular pulmonar (RVP) pueden precipitar
la descompensacion aguda del ventriculo derecho y progresar a muerte; razén por
la cual se dice que los pacientes con hipertension pulmonar son algunos de los mas

dificiles de manejar para un anestesiélogo (Price et al., 2021).

Una comprension holistica de la fisiopatologia de esta enfermedad es fundamental
para que los anestesiélogos brinden una atencion anestésica segura y eficaz. La
investigacion del grado de enfermedad de un paciente es fundamental para ayudar
a la estratificacion del riesgo y al prondéstico perioperatorio. Por lo que es importante
una historia clinica y un examen fisico completo, revision de los examenes de
laboratorio y gabinete, ecocardiografia y pruebas de funcién pulmonar (PFP), para
identificar a los pacientes con enfermedad grave. Por lo tanto, se debe realizar una
evaluacién integral antes de la intervencién perioperatoria; ninguna prueba por si

sola proporciona una certeza prondstica clara (McLaughlin et al., 2015).

El manejo anestésico intraoperatorio de la HP tiene como objetivo prevenir
aumentos significativos de la RVP y la poscarga, lo que da lugar a elevaciones

compensatorias de la presion del ventriculo derecho (VD). La optimizacidon para



reducir la RVP puede basarse en los factores del paciente que previenen la hipoxia,
hipercapnia, acidemia, hipotermia y en la técnica anestésica (regional, neuroaxial o
anestesia general). Ademas, se recomienda la monitorizacibn hemodinamica
invasiva con medicién de presiéon venosa central (PVC) y medicion de la saturaciéon

venosa mixta de oxigeno, ademas, presiones arteriales sistémicas (Fox etal., 2014).

El plan de atencion posoperatorio debe de ser multidisciplinario, contar con un
enfoque analgésico equilibrado, ya que el dolor posoperatorio puede contribuir a un
aumento de la RVP, por lo que se debe proporcionar un manejo adecuado del dolor,
si es posible favoreciendo los procedimientos anestésicos regionales continuos y/o

analgésicos no opioides (Wood et al., 2020).

La hipertension pulmonar es un predictor de resultados desfavorables en cuanto a
complicaciones generales (sepsis, hemorragia, delirio, alteracion electrolitica,
embolia pulmonar) y especificas (complicaciones pulmonares y cardiovasculares)
gue provocan un retraso en la extubacion, una estancia hospitalaria prolongada,
mayores tasas de reingreso y mortalidad hospitalaria. El riesgo mas alto se asigna
a mujeres embarazadas, pacientes con enfermedad coronaria concomitante y
procedimientos de emergencia

(Cheng et al., 2014).

Por lo tanto, esta revision bibliografica tiene como finalidad recopilar informacion
importante sobre la fisiopatologia de la hipertension pulmonar, las herramientas
diagnosticas a utilizar, asi como también las distintas medidas terapéuticas,
enfocando la revision en el manejo perioperatorio 6ptimo basado en la evidencia. Y
al ser una patologia tan compleja, con una morbimortalidad tan alta en el
perioperatorio, se realizard una propuesta de protocolo, que sirva como guia para el
abordaje anestésico de estos pacientes, basado en la evidencia cientifica disponible
hasta la actualidad, con la finalidad de disminuir cualquier complicacién prevenible

en el tiempo quirdrgico.



Introduccion:

La hipertension arterial pulmonar es una enfermedad crénica, progresiva, poco
frecuente y una con gran variedad de etiologias. Su diagndstico suele aplazarse
dado gue sus sintomas son inespecificos al inicio de la enfermedad y esto retrasa
el inicio de su tratamiento. Esta enfermedad requiere un manejo multidisciplinario

por diferentes especialidades dado la complejidad de su tratamiento.

El diagnostico se confirma por medio de un cateterismo cardiaco derecho, pero
suele haber un retraso en el diagnostico de aproximadamente 2.8 + 5 afios desde
gue se inician los sintomas. Esto sugiere que podemos tener pacientes para cirugia
de emergencia sin tener documentado su diagnostico de HP, llevando asi un mayor

riesgo de complicaciones.

En el ambito perioperatorio nos podemos enfrentar a pacientes con hipertension
pulmonar que independientemente de la causa o su etiologia, esta puede empeorar
aguadamente cuando son llevados a sala de operaciones para un procedimiento
qguirdrgico de emergencia. De hecho, estos pacientes tienen mayor riesgo de
morbilidad y mortalidad después de una cirugia cardiaca, no cardiaca o una cirugia
de emergencia y dentro de las complicaciones mas frecuentes se puede mencionar

la insuficiencia cardiaca derecha aguda, extubacion tardia y muerte postoperatoria.

Existen multiples terapias de tratamiento para el manejo de esta enfermedad,
incluso en el transoperatorio podemos hacer uso de ellos, con el fin de optimizar el
manejo anestésico de estos pacientes y a la vez mejorar su prondstico
postoperatorio. Sin embargo, no existen pautas o protocolos para el manejo
perioperatorio en esta poblacién adulta. Por lo tanto, el propdsito de esta revision
bibliografica es discutir los principios basicos de la enfermedad, sus métodos
diagnosticos, ademas, mencionar las opciones farmacolégicas disponibles en la
actualidad y su uso en el transoperatorio. Y, por ultimo, realizar una propuesta de
protocolo para el manejo perioperatorio de estos pacientes, con el fin de mejorar su

evolucion postoperatoria y disminuir el riesgo de complicaciones.



Marco tedrico:

a. Definicion:
La hipertensién pulmonar delimita un grupo de escenarios clinicos que experimentan
una elevacion anormal de la presion de la circulacion pulmonar, secundario a una
remodelacion progresiva de las arterias pulmonares distales, que aumentan la
resistencia vascular pulmonar y que podria evolucionar en una insuficiencia

ventricular derecha (Vallerie et al., 2015).

Décadas atras, la Organizacion Mundial de la Salud (OMS) definia la HP cuando la
presion de la arteria pulmonar media (PAPm) era mayor o igual a 25 mmHg, medido
por cateterismo cardiaco derecho (CCD), con el sujeto en reposo y en posicion

supina (World Health Organization., 1961).

En el 2009, Kovacs et al, realiza una revision sistematica para definir los valores
normales de la PAPm en sujetos sanos durante el reposo y el ejercicio. El estudio
logra definir que la PAPm normal en reposo era de 14,0 £3,3 mmHg y este valor era
independiente del sexo y la etnia. Y durante el ejercicio dependia de la intensidad
del mismo y de la edad del paciente, obtienen mediciones de la PAPm que van
desde los 19,4+4,8 mmHg hasta los 29,4+8,4 mmHg, por lo tanto, no logran definir

los valores normales durante el ejercicio (Kovacs, G., 2009).

En la actualidad, la hipertensién pulmonar se define cuando la PAPm es mayor a
20 mmHg medida por cateterismo cardiaco derecho durante el reposo. Se puede
observar que este corte es menor al mencionado previamente. Este cambio de
corte en la PAPm para el diagndstico de HP se ejecuto para identificar de forma
anticipada la enfermedad y a la vez iniciar manejo tempranamente, mejorando asi,
la calidad de vida y el prondstico de los pacientes. Es importante aclarar que HP e
hipertension arterial pulmonar (HAP) son términos diferentes, HP se refiere al valor

hemodinamico y la HAP constituye un sindrome clinico (Castarno et al., 2022).


https://www.sciencedirect.com/topics/medicine-and-dentistry/heart-right-ventricle-failure
https://www.sciencedirect.com/topics/medicine-and-dentistry/heart-right-ventricle-failure

Independientemente del valor de corte de la PAPm para definir HP (225 o >20
mmHg), es importante destacar que este valor utilizado de forma aislada no puede
caracterizar una condicién clinica y no define el proceso patolégico per se
(Simonneau et al., 2019). Lo anterior se debe a que el aumento de la PAPm puede
verse influenciada por distintas condiciones clinicas, como el aumento del gasto
cardiaco (GC), los cortocircuitos cardiacos de izquierda a derecha, la elevacion de
la presion de enclavamiento arterial pulmonar (PAWP) en la enfermedad del

corazon izquierdo (LHD) y la hiperviscosidad sanguinea (Simonneau et al., 2019).

Por lo tanto, es fundamental incluir la resistencia vascular pulmonar, ya que este
valor permite distinguir la elevacion de la PAPm por enfermedad vascular pulmonar
de aquellas debidas a elevacion de PAWP o por un GC alto. Una RVP mayor o igual
a 3 Unidades Wood (WU) define todas las formas de HP precapilar (tabla 1),

(Simonneau et al., 2019).

TABLA 1. Definiciones hemodinamicas de hipertension pulmonar (Simonneau et al., 2019).

Definiciones Caracteristicas Grupo clinico (#)
HP precapilar - PAPM>20mmHg 1,34y5

- PAWP < 15 mmHg

- RVP>3WU

HP poscapilar aislado

PAPmM >20mmHg 2y5
- PAWP > 15 mmHg
- RVP <3 WU

HP pre y poscapilar - PAPM>20mmHg 2y5
- PAWP > 15 mmHg
- RVP>3WU

#: grupo 1. HAP; grupo 2: HP por cardiopatia izquierda; grupo 3: HP por
enfermedades pulmonares y/o hipoxia; grupo 4: HP por obstruccion de la arteria
pulmonar; grupo 5: HP con mecanismos poco claros y/o multifactoriales.

La gravedad de la HP se caracteriza cldsicamente por una presién de la arteria
pulmonar donde leve es de 20-40 mmHg, moderada 41 a 55 mmHg y grave (>55

mmHg) (Simonneau et al., 2019).



b. Epidemiologia.
La HP afecta a cincuenta millones de personas a nivel mundial, siendo una
enfermedad cada vez mas frecuente, pero que aun sigue siendo mal diagnosticada.
Afecta predominantemente a mujeres (proporcion 5:1 frente a 3:1, respectivamente)
de mediana edad, entre los 45 a 52 afios, aunque la proporcion de sexos en
pacientes mayores esta equilibrada (Maron et al.,2021). En general, los hombres
presentan un trastorno hemodindmico mas grave y responden menos a la terapia
médica convencional. También hay cierta predileccion por las mujeres negras con
respecto a las mujeres blancas y el consumo de metanfetamina es un nuevo factor

de riesgo de HAP de particular importancia (Maron et al.,2021).

Los datos epidemiolégicos sobre la prevalencia de los diferentes grupos de HP no
estan ampliamente disponibles. Aunque los pacientes pertenecientes a los grupos
2 y 3 representan una parte importante de la practica clinica, existe una informacion
desproporcionadamente escasa sobre la demografia y el curso clinico de este

segmento de la poblacién con HP (Maron et al.,2021). A nivel mundial:

Grupo 1- HAP: la prevalencia de HAP y HAP idiopatica es de 15 casos y 5,9 casos
por millén de habitantes adultos, respectivamente y la incidencia de HAP es de 2,4
casos por millon de habitantes adultos por afio. En Europa, la prevalencia y la
incidencia de HAP estan en el rango de 15 a 60 sujetos por millébn de habitantes y
de 5 a 10 casos por millén por afio, respectivamente. En los registros, alrededor de
la mitad de los pacientes con HAP tienen HAP idiopética, hereditaria o inducida por
farmacos. En el subgrupo de condiciones de HAP asociada, la principal causa es la
enfermedad del tejido conectivo, principalmente la esclerosis sistémica (McGoon et
al., 2013).

Grupo 2- HP por enfermedad del ventriculo izquierdo: La prevalencia de HP en
pacientes con insuficiencia cardiaca cronica aumenta con la progresion del deterioro
de la clase funcional. Hasta el 60 % de los pacientes con disfuncion sistélica del

ventriculo izquierdo (VI) grave y hasta el 70 % de los pacientes que tienen



insuficiencia cardiaca con fraccién de eyeccidn conservada pueden presentar
HP. En las enfermedades valvulares del lado izquierdo, la prevalencia de HP
aumenta con la gravedad del defecto y de los sintomas. La HP se puede encontrar
en practicamente todos los pacientes con enfermedad de la vélvula mitral
sintomatica grave y hasta en el 65% de los que tienen estenosis adrtica sintomatica.
(Seeger et al., 2013).

Grupo 3 - HP por enfermedades pulmonares y/o hipoxemia: La HP leve es
frecuente tanto en la enfermedad pulmonar intersticial grave como en la enfermedad
pulmonar obstructiva crénica (EPOC) grave, mientras que la HP grave es
infrecuente. La HP severa se puede ver en el sindrome combinado de

enfisema/fibrosis, donde la prevalencia de HP es alta (Hurdman et al., 2013).

Grupo 4 - HP tromboembdlica créonica (HPTEC) y otras obstrucciones de AP):
En el Registro Espafol de HP, la prevalencia e incidencia de HPTEC fue de 3,2
casos por millon y 0,9 casos por millén por afio, respectivamente. Aunque se ha
informado una prevalencia de HPTEC del 3,8% en sobrevivientes de embolia
pulmonar (EP) aguda, la verdadera incidencia de HPTEC después de la EP aguda
es menor, en el rango de 0,5 a 2%. Se informaron antecedentes de TEP aguda en
el 74,8% de los pacientes del Registro internacional de HPTEC. Las condiciones
asociadas incluyeron trastornos trombofilicos (anticoagulante lupico/ anticuerpos
antifosfolipidos, deficiencia de proteina S y C, resistencia a la proteina C activada,
incluida la mutacién del factor V de Leiden, mutacién del gen de la protrombina,
deficiencia de antitrombina Il y factor VIl elevado) en el 31,9 % de los pacientes y

esplenectomia en el 3,4 % (Pepke-Zaba et al., 2013, Rajaram et al., 2013).

Esta enfermedad es progresiva, que eventualmente lleva a la muerte. Sin embargo,
se ha observado un mejor prondstico en los ultimos 20 afios, esto se debe a que
hay mejorias en el diagnostico y acceso a los tratamientos. Pero la supervivencia
va a depender de su etiologia y también segun el avance de la enfermedad. Por

ejemplo, el Reino Unido registra una tasa de supervivencia de un 93% al afio del



diagnostico, de 73% a los 3 afios y de un 61% a los 5 afios. También, EE.UU.
registra que su tasa de mortalidad estandarizada por edad, que ronda entre 4,5 a
12,3 por 100.000 habitantes (Galié et al., 2015). En Latinoamérica se cuenta con
registros de diferentes paises, pero la falta de definiciones estandarizadas dificulta

establecer datos epidemioldgicos precisos (Castafio et al., 2022).

c. Fisiopatologia
La HAP es una enfermedad que afecta a las pequefas arterias pulmonares y se
caracteriza por una obstruccion vascular que conduce a un aumento progresivo de
la resistencia vascular. Esto aumenta la poscarga del ventriculo derecho y, en
consecuencia, provoca insuficiencia ventricular derecha. La proliferacion de la
intima y media de las arterias pulmonares y su consecuente obstruccion vascular
pulmonar se consideran el elemento clave en la patogenia de la HAP. La
vasoconstriccion, la remodelacion vascular y la trombosis son factores que
aumentan la resistencia vascular pulmonar (Hu et al., 2020). Estos procesos
involucran una multitud de elementos celulares y moleculares que se describen a

continuacion:

- Factores celulares:

Una caracteristica comun en todas las formas de HAP, es la proliferacion de células
musculares lisas en las pequefas arterias pulmonares periféricas. Generalmente
los fibroblastos de la adventicia migran a la capa media e intima de las arterias
pulmonares, donde se observa la proliferacién y produccion de proteinas de la
matriz. La neovascularizacion, principalmente de la adventicia, ocurre
concomitantemente con el engrosamiento de las paredes vasculares (Marsh et al.,
2018).

En respuesta a ciertos estimulos, las células endoteliales proliferan anormalmente
para formar lesiones plexiformes en varias formas de HAP. Las lesiones plexiformes
consisten en células endoteliales, proteinas de matriz y fibroblastos, que obliteran
la luz vascular. Los estimulos para la proliferacion endotelial ain se desconocen,

pero varios factores podrian estar implicados, como la hipoxia, inflamacion, la lesién
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por cizallamiento de los vasos arteriales pulmonares, drogas, infecciones virales y

la susceptibilidad genética (Marsh et al., 2018). (ver figura 1).

También, los mecanismos inflamatorios parecen jugar un papel importante en
ciertas formas de HAP, como la HAP asociada con enfermedades autoinmunes o
infeccion por VIH. De hecho, en casos graves de HAP asociada a la enfermedad de
lupus eritematoso sistémico, algunos pacientes mejoraron tanto clinica como
hemodinamicamente con el tratamiento inmunosupresor administrado. Entre el 30%
y el 40% de los pacientes con HAP tienen auto anticuerpos circulantes y
concentraciones plasmaticas elevadas de citocinas proinflamatorias, como
interleucina 1 (IL-1) e interleucina-6 (IL-6), y quimiocinas, como fractalcina y proteina
guimiotactica de monocitos 1 (MCP-1). Las células inflamatorias, como los linfocitos
B y T, macréfagos, mastocitos y las células dendriticas, también se pueden
encontrar en las lesiones plexiformes de la HAP grave (Hashimoto-Kataoka et al.,
2015).

La trombosis y la disfuncion plaguetaria pueden ser importantes en el desarrollo de
HAP. Anomalias de trombosis, células endoteliales o plaquetas pueden generar o
agravar trombosis in situ. Las concentraciones plasmaticas elevadas de dimeros D
y fibrinopéptidos A y B, en ciertos pacientes con HAP, son la prueba de un proceso
de coagulacién intravascular anormal. Las concentraciones plasméticas elevadas
del factor de von-Willebrand y del inhibidor del activador del plasminégeno tipo 1
también reflejan disfuncién endotelial en la HAP. Pero la funcién plaguetaria no se
limita a la coagulacion. En respuesta a determinados estimulos, las plaquetas
pueden producir factores protrombdéticos, vasoactivos o mitdbgenos, como el
tromboxano A2 (TXA2), el factor de crecimiento derivado de plaquetas (PDGF) (ver
figura 1) (Humbert et al., 2019).

Autoinmunidad y la HAP:
La inflamacion pulmonar desregulada y no resuelta en el contexto de una

predisposicion genética podria resultar en una remodelacion vascular persistente
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gue conduce a HAP. Una inflamacion aguda inicial gue normalmente se espera que
se resuelva con el retorno a la homeostasis, podria llevar a cabo la produccién de
auto anticuerpos contra los componentes de la pared vascular y cambiaria a
inflamacion persistente y cronica, ruptura de la barrera endotelial, infiltracién por
células inmunitarias, autoinmunidad crénica y remodelacién vascular que culmina
en HAP (Marsh et al., 2018).

- Factores moleculares
La vasoconstriccion se ha asociado con una funcion o expresion anormal de los
canales de potasio y con disfuncién endotelial. La disfuncién endotelial da como
resultado una disminucion de la produccion de vasodilatadores como el 6xido nitrico
(NO) y la prostaciclina y una mayor produccion de vasoconstrictores como la
endotelina-1 (Marsh et al., 2018).

La prostaciclina (prostaglandina 12) es un potente vasodilatador pulmonar que actua
a través de la via del monofosfato de adenosina ciclico (AMPc) (Tuder et al.,
2013). Inhibe la proliferacion de células musculares lisas y disminuye la agregacién
plaquetaria. La produccion de prostaciclina se reduce en las células endoteliales de
los pacientes con HAP (Price et al., 2012). El NO también es un vasodilatador
pulmonar que actla a través de la via del monofosfato de guanosina ciclico (GMPc)

y se encuentra disminuido en esta enfermedad (Price et al., 2012).

El péptido intestinal vasoactivo (VIP) es un neurotransmisor que tiene propiedades
vasodilatadoras sistémicas y pulmonares. También inhibe la proliferacion de células
lisas y disminuye la agregacion plaquetaria y actia a través de la activacion de los
sistemas AMPc y GMPc. Se han medido bajas concentraciones plasmaticas de
péptido intestinal vasoactivo en arterias pulmonares de pacientes con HAP (Price et
al., 2012).

Por otro lado, la endotelina-1 es un potente vasoconstrictor pulmonar y estimula la

mitosis de las células del musculo liso arterial, contribuyendo asi a la remodelacion



12

vascular pulmonar. Los niveles pulmonares y plasmaticos de endotelina-1 estan
elevados en la HAP (Humbert et al., 2019).

En la HAP, las concentraciones plasmaticas de serotonina (5-hidroxitriptamina, 5-
HT) estan elevadas. La variabilidad de la expresion y la actividad del transportador
de 5-HT (5-HTT) contribuye a la remodelacion vascular pulmonar en modelos

humanos y experimentales de HAP (Humbert et al., 2019).

Imagen 1. Fisiopatologia de la HAP (Zagolin, M., & Llancaqueo, M. (2015)).

Fisiopatologia de la HAP

Predisposicion genética Factores de Riesgo
BMPR-2,ALK1, %HTT, Eons y VIH, hipoxia, trombosis, inflamacién, entre
otros otras.
Injuria vascular inicial

Proliferacién y Disfuncién Endotelial inicial

Inflamacién - Activacién plaquetaria J I > Desbalance
ft Citoquinas, 1 serotonina,  PDGF, | VIP Vasocontriccién / Vasodilatacién

1 Endotelina J ON
1 Tromboxano |} Prostaciclina
1 Serotonina J VIP

Hipertrofia Musculo Liso

Trombosis in situ Vascular Vasoconstriccién
Inflamacién PDGF - VEGF - FGF Proliferacién

R =
TR

BMPR-2: Receptor de proteinamorfogenética 6sea tipo I, ALK1: receptor de cinasa
tipo activina tipo 1, %HTT: porcentage del Gen Huntingtin, PDGF: Factor de
crecimiento derivado de plaquetas, VEGF: Factor de crecimiento endotelial
vascular, FCF: Factor de crecimiento de fibroblastos.

d. Clasificacion
El propdsito general de la clasificacion clinica de HP es categorizar las condiciones

clinicas asociadas con HP, con base en los mecanismos fisiopatologicos similares,
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presentacion clinica, caracteristicas hemodinamicas y manejo terapéutico. Una
version completa y simplificada de la clasificacion clinica de HP en nifios y adultos
se presenta en la Tabla 2. Es importante resaltar que los anestesiélogos suelen

tratar la HP tipo 2 y 3 en el periodo perioperatorio (Sarkar et al., 2018).

TABLA 2. Clasificacion clinica actualizada de la hipertension pulmonar:

Grupo 1: hipertension arterial pulmonar
1.1 HAP idiopatica
1.2 HAP hereditaria
1.3 HAP inducida por fArmacos y toxinas (tabla 3)
1.4 HAP asociada con:
1.4.1 Enfermedad del tejido conjuntivo
1.4.2 Infeccioén por VIH
1.4.3 Hipertension portal
1.4.4 Cardiopatias congénitas
1.4.5 Esquistosomiasis
1.5 HAP que responden a largo plazo a los bloqueadores de los canales de calcio
1.6 HAP con caracteristicas evidentes de compromiso venoso/capilar
1.7 Sindrome de HP persistente del recién nacido
Grupo 2: HP debido a enfermedad del corazén izquierdo
2.1 HP por insuficiencia cardiaca con FEVI conservada
2,2 HP por insuficiencia cardiaca con FEVI reducida
2.3 Cardiopatia valvular
2.4 Condiciones cardiovasculares congénitas/adquiridas que conducen a HP poscapilar
Grupo 3: HP por enfermedades pulmonares y/o hipoxia
3.1 Enfermedad pulmonar obstructiva
3.2 Enfermedad pulmonar restrictiva
3.3 Otra enfermedad pulmonar con patron mixto restrictivo/obstructivo
3.4 Hipoxia sin enfermedad pulmonar
3.5 Trastornos pulmonares del desarrollo
Grupo 4: HP debido a obstrucciones de la arteria pulmonar
4.1 HP tromboembdlica crénica
4.2 Otras obstrucciones de la arteria pulmonar
Grupo 5: HP por mecanismos poco claros y/o multifactoriales
5.1 Trastornos hematolégicos
5.2 Trastornos sistémicos y metabdlicos
5.3 Otros 5.4 Cardiopatias congénitas complejas

EVOP: enfermedad venooclusiva pulmonar; PCH: hemangiomatosis capilar
pulmonar; FEVI: fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo. Tomada de
(McLaughlin et al., 2015).
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Grupo 1: HAP

La HAP de grupo 1, se define por la presencia de un patrén precapilar en la
evaluacion hemodinamica invasiva, caracterizado por una PAPmM mayor de
20 mmHg, PCWP <15 mmHg y una RVP por encima de 3 unidades de Wood, en
ausencia de enfermedad parenquimatosa pulmonar o tromboembolica. Como se
muestra en la Tabla 2 , la HAP puede ocurrir de forma aislada o en asociacion con
varias condiciones clinicas, las cuales se describen a continuacion (McLaughlin et
al., 2015).

a. HAP idiopatica y hereditaria:

La HAP idiopatica corresponde a una presentacion rara en la que no hay
antecedentes familiares ni factores de riesgo asociados. Por lo tanto, solo se
diagnostica después de una investigacion extensa que descarta diagnoésticos
alternativos. Por otro lado, las formas hereditarias incluyen aquellas con mutaciones
genéticas relacionadas con el gen que codifica el receptor dela proteina
morfogenética ésea tipo Il (BMPR2), un miembro de la familia de sefalizacion del

factor de crecimiento transformador (TGF)- (McLaughlin et al., 2015).

b. HAP inducida por farmacos y toxinas
Se ha descrito un numero significativo de sustancias potencialmente asociadas con
el desarrollo de HAP. En la tabla 3, se mencionan los farmacos y toxinas asociadas

al desarrollo de esta enfermedad (Simonneau et al., 2019).

TABLA 3. Clasificacion de farmacos y toxinas asociadas a HAP

Definido Posible asociacién

Aminorex Cocaina

Fenfluramina Fenilpropanolamina

Dexfenfluramina | -tript6fano

Benfluorex Hierba de San Juan

Metanfetaminas Interferén-a y -B

Anfetaminas Agentes alquilantes

Aceite de colza téxico Bosutinib

Dasatinib Agentes antivirales de accion directa contra
el virus de la hepatitis C
Leflunomida
Indirrubina (hierba china Qing-Dai)
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c. HAP asociada a enfermedades del tejido conjuntivo
La HAP asociada a la enfermedad del tejido conectivo (CTD) representa del 15% al
25% de todos los casos, siendo la esclerosis sistémicay el lupus eritematoso
sistémico las principales causas. Estos pacientes tienen un prondstico
especialmente malo, con una mortalidad estimada al afio del 30%, en comparacion
con el 15% en la HAP idiopética (Galie et al., 2015).

d. HAP asociada al virus de la inmunodeficiencia humana (VIH)
Los pacientes con el VIH tienen un mayor riesgo de desarrollar HAP. Se estima que
la prevalencia es de 0.5% y su pronostico mejora con un adecuado tratamiento para

ambas enfermedades (Galié et al., 2015).

e. HAP asociada a hipertensién portal
Alrededor del 6% de los pacientes con hipertension portal desarrollan HAP, su
pronéstico a largo plazo esta relacionado con la gravedad de la enfermedad

vascular tanto hepética como pulmonar y la supervivencia a los 3 afios es del 40%.

f. HAP asociada a cardiopatias congénitas
Alrededor del 10 % de los adultos con cardiopatias congénitas desarrollan HAP,

siendo un subgrupo significativo para los centros de referencia de HP.

g. HAP asociada a esquistosomiasis
En los paises endémicos por esquistosomiasis crénica, alrededor del 20%
desarrollan HAP. A pesar que tiene un curso clinico mas benigno, la mortalidad a
los 3 afios es de un 15% (Galie et al., 2015).

h. HAP con caracteristicas manifiestas de compromiso
venoso/capilar

La exposicidén ocupacional a solventes organicos, particularmente al tricloroetileno,

se ha asociado con el desarrollo de HP precapilar con afectacion venosa y capilar

significativa. Cuando la afeccion de las venas/capilares pulmonares es mayor, esta
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se asocia con un peor prondstico, una respuesta limitada al tratamiento de la HAP

y riesgo de edema agudo de pulmén (Simonneau et al., 2019).

Grupo 2: HP por cardiopatia izquierda
Este grupo engloba la forma mas frecuente de HP, producto de las presiones de
llenado elevadas en las cavidades cardiacas izquierdas, que se transmiten de

regreso a la circulacion pulmonar (Galié et al., 2015).

Grupo 3: HP por enfermedades pulmonares y/o hipoxia

Este grupo comprende pacientes con enfermedades del parénquima pulmonar u
otras causas de hipoxia (p. Ej., apnea obstructiva del suefio) en los que se considera
gue la presencia de HP esta directamente relacionada con estas enfermedades
subyacentes. Asi, se consideran todas las formas de alteraciones ventilatorias:
obstructivas, restrictivas y la combinacion de ambos patrones. En particular, la
presencia de un patron mixto (obstructivo y restrictivo), como en la coexistencia
de fibrosis pulmonar y enfisema, se traduce en una mayor prevalencia de HP. Hasta
el momento, no se ha demostrado en este grupo ningun beneficio significativo del

uso de terapias dirigidas a la HAP (Galie et al., 2015).

Grupo 4: Hipertensién pulmonar tromboembdélica crénica

Hasta el 4 % de todos los pacientes con embolia pulmonar aguda pueden
desarrollar hipertension pulmonar tromboembdlica cronica (HPTEC), que se
considera una forma curable de HP cuando es posible realizar una endarterectomia

pulmonar (Galie et al., 2015).

Grupo 5: HP con mecanismos poco claros o multifactoriales

Desde un principio, este grupo ha representado formas de HP menos estudiadas,
en comparacion con otros grupos. Una de las caracteristicas de este grupo, es que
no existe un mecanismo predominante identificado que impulse el desarrollo de HP
y puede haber multiples fenbmenos fisiopatoldgicos involucrados en este proceso.

En la tabla 4, se mencionan los distintos mecanismos (Kovacs et al., 2018).
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TABLA 4. Hipertensiéon pulmonar con mecanismos poco claros y/o multifactoriales
(Kovacs et al., 2018).

Trastornos Anemia hemolitica crénica
hematoldgicos | Trastornos mieloproliferativos
Trastornos Histiocitosis de células de Langerhans pulmonar

sistémicos y | Enfermedad de Gaucher

metabolicos Enfermedad por almacenamiento de glucégeno
Neurofibromatosis

Sarcoidosis

Otros Insuficiencia renal cronica con o sin hemodialisis
Mediastinitis fibrosante

Cardiopatias congénitas complejas

Diagnostico:

El diagnodstico de la HAP requiere una sospecha clinica basada en los signos y
sintomas, examen fisico, pruebas de laboratorio y gabinete. Los estudios incluyen:
electrocardiograma, radiografia de térax y ecocardiograma transtoracico, pruebas
de funcion pulmonar, gases arteriales, gammagrafia pulmonar de ventilacion y
perfusion, tomografia computarizada de alta resolucion (HR-CT) de térax y
angiografia pulmonar. Ademas, para la evaluacion de la gravedad de la HAP, se
debe de hacer una prueba de esfuerzo y hemodindmica. Imagenes adicionales
pueden aclarar anomalias pulmonares subyacentes. Finalmente, el cateterismo
cardiaco derecho confirma el diagnéstico definitivo. La interpretacion de estos
estudios requiere, como minimo, la experiencia en cardiologia, radiologia y
neumologia y es mejor discutirla con el equipo multidisciplinario (Hoeper et al.,
2013).

Métodos de diagndstico

1. Sintomasy signos clinicos de hipertension pulmonar (HP):
No existe un signo clinico patognomonico de HP. La presentacion clinica esta
relacionada con insuficiencia cardiaca derecha o con enfermedades asociadas. La
disnea de esfuerzo persistente es el sintoma mas frecuente; y esta presente en casi

todos los pacientes incluso en presencia de anomalias hemodinamicas leves. La
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disnea suele comenzar de forma insidiosa y suele ser desatendida por los pacientes,
lo que explica el retraso de unos dos afios en establecer el diagndstico de HAP.

La New York Heart Association (NYHA) proporciona un sistema de clasificacion para
la evaluacion clinica de la disnea. (Tabla 6). EI 70% de los pacientes al momento
del diagnostico se encuentran en NYHA, clase funcional Ill o IV. Ademas, pueden
presentar dolor toracico, mareos y sincope, especialmente durante el esfuerzo
fisico, y son signos importantes que indican gravedad de la enfermedad. Las
palpitaciones son frecuentes durante los esfuerzos fisicos y pueden representar
arritmias cardiacas. Otros sintomas de HAP incluyen fatiga y debilidad. La
hemoptisis puede complicar la HAP y puede poner en peligro la vida, justificando la
embolizacion de las arterias bronquiales dilatadas. La dilatacion significativa de la
AP puede provocar su ruptura o diseccién, lo que da lugar a signos y sintomas de
taponamiento cardiaco. Ocasionalmente se puede notar ronquera de la voz y se
debe a la compresion del nervio laringeo recurrente izquierdo por la arteria pulmonar
dilatada (sindrome de Ortner) (Maron et al., 2021).

Tabla 5. Clasificacion modificada de la NYHA para la hipertension pulmonar:
(Tartavoulle et al., 2019).

CLASE | Pacientes con HP pero sin limitacion a la actividad fisica. La actividad
fisica ordinaria no causa disnea o fatiga indebida, dolor toracico o casi
sincope.

CLASE Il Pacientes con HP con ligera limitacién de la actividad fisica. Estan
cémodos en reposo. La actividad fisica ordinaria causa disnea o
fatiga indebida, dolor toracico o casi sincope.

CLASE Il Pacientes con HP que tienen marcada limitacion de la actividad
fisica. Estdn comodos en reposo. La actividad inferior a la habitual
provoca disnea o fatiga indebida, dolor toracico o casi sincope.

CLASE IV Incapacidad para realizar cualquier actividad fisica sin
sintomas. Estos pacientes manifiestan signos de insuficiencia
cardiaca derecha. La disnea y/o la fatiga pueden presentarse incluso
en reposo. La incomodidad aumenta con cualquier actividad fisica.
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En los pacientes mas graves pueden observarse signos de insuficiencia cardiaca
derecha, como distension venosa yugular, reflujo hepatoyugular, hepatomegalia y
hepatalgia. EIl edema de las extremidades inferiores, la ascitis y el edema
generalizado subrayan la gravedad de la insuficiencia cardiaca derecha. La
auscultacion cardiaca suele mostrar un componente pulmonar prominente de S2,

un soplo sistélico de insuficiencia tricuspidea y, mas raramente, un soplo diastdlico
de insuficiencia pulmonar. La auscultacién pulmonar suele ser normal y contrasta
con la importancia de la disnea. La anamnesis y el examen clinico también deben
buscar manifestaciones de enfermedades extra toracicas, en particular el sindrome
de Raynaud que se puede encontrar en la HAP asociada con enfermedad del tejido

conectivo y en particular en la esclerosis sistémica (Sarah et al., 2021).

2. Electrocardiograma (ECG)

El ECG puede encontrar anomalias que pueden incluir: onda P pulmonale,
desviacién del eje a la derecha, hipertrofia del VD, distension del VD, bloqueo de
rama derecha del haz de His y prolongacion del intervalo QTc. La hipertrofia
ventricular derecha y la desviacion del eje a la derecha estan presentes en el 87 %
y el 79 %, respectivamente, de los pacientes con HAP idiopatica (ver imagen 2). La
prolongacion del complejo QRS y el QTc sugieren una enfermedad grave. (Rich et
al., 2013).
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Imagen 2. Electrocardiograma de un paciente con una hipertension arterial pulmonar grave que
presenta un bloqueo incompleto de rama derecha, una dextrorrotacién, una onda P pulmonar y
trastornos difusos de la repolarizacion (Regard, L., & Montani, D. (2018).
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Las arritmias supraventriculares pueden ocurrir en la enfermedad avanzada, en
particular, el aleteo auricular, pero también la fibrilacién auricular, con una incidencia
acumulada en el 25% de los pacientes después de 5 afios. Las arritmias auriculares
comprometen el GC y casi invariablemente conducen a un mayor deterioro clinico.
(Olsson et al., 2013).

3. Radiografia de térax
En el 90% de los pacientes con HAP idiopéatica, la radiografia de térax es anormal
en el momento del diagnoéstico. Los hallazgos incluyen dilatacion arterial pulmonar
central que contrasta con la pérdida de los vasos sanguineos periféricos. El
agrandamiento de la auricula y el ventriculo derechos puede verse en casos mas
avanzados. La radiografia de térax puede ayudar a identificar la enfermedad
pulmonar moderada a grave asociada o la HP debida a anomalias del corazén

izquierdo y una radiografia de térax normal no excluye HAP (Milne et al., 2012).

4. Prueba de funcién pulmonar y gases en sangre arterial
Los pacientes con HAP suelen tener en las pruebas de funcion pulmonar una
reduccion de los volumenes pulmonares de leve a moderada y esta reduccién es
proporcional con la gravedad de la enfermedad (Jilwan., 2013). Asimismo, la
capacidad de difusion del pulmén para el monéxido de carbono (DLCO) puede ser
normal, pero en la mayoria de los pacientes tienen una DLCO disminuida. Una
DLCO anormalmente baja, definida como <45% del valor normal, se asocia con un

mal pronéstico (Holverda et al., 2012).

Por otra parte, los pacientes suelen tener una hiperventilacién alveolar en reposo y
se refleja en el 20nalisis de gases arteriales con una presion arterial de oxigeno
(Pa0O2) normal o baja y la presion arterial de diéxido de carbono (PaCO2) disminuye
(Trip et al., 2013).
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5. Ecocardiografia transtoracica (ETT)
La ecocardiografia transtoracica se utiliza para obtener imagenes de los efectos de
la HP en el corazén y estimar la PAP a partir de mediciones Doppler de onda
continua. Siempre se debe realizar una ecocardiografia cuando se sospecha HP,
pero cuando se considera el tratamiento de la HP en si, la ecocardiografia por si
sola no es suficiente para respaldar una decision de tratamiento y se requiere un

cateterismo cardiaco derecho (Galie et al., 2015).

La estimacién de la PAP sistélica consiste en examinar mediante Doppler color el
chorro de insuficiencia tricuspidea (IT) y posteriormente usar el Doppler continuo
para identificar la velocidad maxima de la IT (imagen 2), en donde mediciones
mayores a 2,8 m/s indica presiones pulmonares altas. Las ventanas
ecocardiograficas para obtener estas mediciones son el eje paraesternal largo, eje
paraesternal corto, 4 camaras apical o subcostal. Ademas, es esencial sumar la
velocidad maxima de la IT con la presion auricular derecha como se describe en la
ecuacion simplificada de Bernoulli. La presion auricular derecha se puede estimar
mediante ecocardiografia basada en el diametro y la variacion respiratoria en el
didmetro de la vena cava inferior (VCI): un diametro de la VCI <2,1 cm que colapsa
>50 % con la inspiracion sugiere una presion AD normal de 3 mmHg (rango 0- 5
mmHg), mientras que un didmetro de la VCI > 2,1 cm que colapsa < 50 % con una
inspiracion profunda o < 20 % con una inspiracion tranquila sugiere una presion de
la auricula derecha alta de 15 mmHg (rango 10-20 mmHg). En escenarios en los
gue el diametro y el colapso de la VCI no se ajusten a este paradigma, se puede

utilizar un valor intermedio de 8 mmHg (rango 5-10 mmHg) (Galié et al., 2015).

Es importante mencionar que los pacientes con insuficiencia tricuspidea grave, la
velocidad de regurgitacion tricuspidea pico puede subestimarse o sobreestimarse
significativamente y no puede usarse para excluir HP. La HP no se puede definir de
forma fiable mediante un valor de corte de la velocidad de regurgitacién tricuspidea

pico. En consecuencia, la estimacion de la PAP basada Unicamente en mediciones
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de ecocardiografia transtoracica Doppler no es adecuada para la deteccién de HP

asintomatica leve (Galié et al., 2015).

Imagen 3. Identificar la velocidad

maxima de la IT (Pérez et al., 2019).

Siempre se deben considerar otras variables ecocardiograficas que puedan reforzar
la sospecha de HP independientemente de la velocidad de la regurgitacion
tricuspidea y estos incluyen un aumento de la velocidad de regurgitacion de la
valvula pulmonar y un tiempo de aceleracion corto de la eyeccion del ventriculo
derecho hacia la AP. El aumento de las dimensiones de las cavidades cardiacas
derechas, la forma y funcién anormal del tabique interventricular, el aumento del
grosor de la pared del VD, derrame pericardico y la AP principal dilatada también
son indicativos de HP, pero se considera que estos signos estan relacionados con

la gravedad hemodinamica (Pérez et al., 2019).

Ademas de la identificacion de HP, la ETT también permite un diagnéstico
diferencial de las posibles causas de hipertension pulmonar. Se puede reconocer
enfermedades valvulares del corazdn izquierdo y enfermedades miocardicas
responsables de la HP poscapilar y enfermedades cardiacas congénitas con
cortocircuitos sistémicos a pulmonares. La inyeccién venosa de solucién salina
agitada puede ayudar a identificar el foramen oval permeable o los defectos del
tabique interauricular de tipo seno venoso pequefio. La ecocardiografia

transesofagica rara vez se requiere en el contexto de HP (Pérez et al., 2019).
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6. Gammagrafia pulmonar de ventilacion/perfusion
Se debe realizar una gammagrafia pulmonar de ventilacion/perfusion (V/Q) en
pacientes con HP para buscar HPTEC. La exploraciéon V/Q ha sido el método de
deteccion de elecciéon para la HPTEC debido a su mayor sensibilidad en
comparacién con la angiografia pulmonar por TC. Una gammagrafia V/Q de
probabilidad normal o baja excluye efectivamente la HPTEC con una sensibilidad
de 90 a 100% y una especificidad de 94 a 100%. (Rajaram et al., 2013).

7. Tomografia computarizada de alta resolucion de térax
Este estudio proporciona informacion detallada sobre la enfermedad del
parénquima pulmonar subyacente, como el enfisema pulmonar o la enfermedad
pulmonar intersticial. En el contexto de la HPTEC, la TAC de térax con contraste de
las arterias pulmonares puede mostrar cambios como obstruccion completa de los
vasos, cortes de los vasos, irregularidades de la intima, formaciones de trombos
incorporados, asi como bandas y membranas. La obstruccion pulmonar proximal
muestra tejido fibroso organizado en arterias segmentarias o subsegmentarias. Si
no se observa obstruccion u obliteracion proximal; las lesiones se consideran
distales, no accesibles a la intervencion quirudrgica. En algunos casos, la angiografia
pulmonar es necesaria para diferenciar entre obstrucciones proximales o distales.
También puede sugerir EPOC en presencia de adenopatias mediastinicas,

opacidades en vidrio esmerilado y lineas septales (Ley et al., 2012).

8. Angiografia pulmonar
En HPTEC, la angiografia pulmonar puede ser util para determinar la forma
guirdrgicamente accesible. Los hallazgos angiogréaficos tipicos en HPTEC son
obstruccion completa, bandas y membranas, asi como irregularidades en la intima.
(Milne., 2012).

9. Resonancia magnética cardiaca
La resonancia magnética (RM) cardiaca permite la evaluacion no invasiva del

tamafio, morfologia y forma del ventriculo derecho. Proporciona informacion sobre
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la funcion del ventriculo derecho y permite una evaluacién no invasiva del flujo
sanguineo, incluido el gasto cardiaco, el volumen sistélico, la distensibilidad de la
arteria pulmonar y la masa del ventriculo derecho. La disminucién del volumen
sistolico, un aumento del volumen telediastdlico del ventriculo derecho se asocian
con un mal prondstico de la enfermedad. La RM cardiaca podria representar una
herramienta no invasiva para evaluar la gravedad de los pacientes con HAP al inicio

del estudio y durante el seguimiento de la enfermedad (Milne., 2012).

10. Ecografia abdominal
La ecografia abdominal puede confirmar, pero no excluir formalmente la
hipertension portal. La hipertension portal puede confirmarse o descartarse de
forma fiable mediante la medicion del gradiente entre la presion de la vena hepatica

libre y ocluida (en cufia) (ognShiwata et al., 2019).

11. Analisis de sangre e inmunologia
Los analisis de sangre no son Utiles para diagnosticar la HP, pero son necesarios
para identificar la etiologia de algunas formas de HP, asi como el dafio de 6érganos
diana. Se requieren pruebas rutinarias de bioquimica, hematologia y funcién tiroidea
en todos los pacientes, asi como una serie de analisis de sangre especificos. Las
pruebas de funcion hepatica pueden ser anormales debido a la presion venosa
hepética alta y enfermedad hepatica. Se debe realizar una serologia de hepatitis si
se observan anomalias clinicas. La enfermedad de la tiroides es comun en la HAP
y puede desarrollarse durante el curso de la enfermedad. Esto siempre debe ser

considerado en casos de deterioro abrupto (Holverda et al., 2012).

Se requieren pruebas seroldgicas para detectar enfermedad del tejido conectivo,
hepatitis y virus de inmunodeficiencia humana (VIH) subyacentes. Hasta el 40% de
los pacientes con HAPI tienen anticuerpos antinucleares elevados. Es importante
buscar evidencia de esclerodermia ya que esta enfermedad tiene una prevalencia
relativamente alta de HAP. Los pacientes con lupus eritematoso sistémico pueden

tener anticuerpos anticardiolipinas (Holverda et al., 2012).
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En los casos de HPTEC se deben realizar pruebas para deteccion de trombofilia,
incluidos anticuerpos antifosfolipidos, anticuerpos anticardiolipinas y anticoagulante
lGpico. El propéptido natriurético cerebral N-terminal (NT-proBNP) puede estar
elevado en pacientes con HP y es un predictor de riesgo independiente en estos

pacientes (Holverda et al., 2012).

12. Cateterismo cardiaco derecho y vasorreactividad
Para confirmar el diagnéstico de HAP e HPTEC es necesario realizar un cateterismo
cardiaco derecho, asimismo nos brinda informacion de la gravedad y el deterioro
hemodindmico presente y al mismo tiempo permite realizar pruebas de

vasorreactividad en la circulacion pulmonar (Barbera et al., 2018).

Cuando los pacientes tienen enfermedad arterial coronaria, insuficiencia cardiaca
con fraccién de eyeccion conservada o signos ecocardiograficos de disfuncion
sistélica y/o diastolica del VI, esta indicado el cateterismo cardiaco izquierdo

ademas del cateterismo cardiaco derecho (Barbera et al., 2018).

Al realizar el CCD se obtienen una serie de mediciones como la PAP, PAWP y la
presion del ventriculo y atrio derecho (imagen 3). La PAWP se obtiene al inflar el
balén del catéter justo cuando esta en la AP y esta serd la medida indirecta de la
presion del atrio izquierdo. Otras mediciones que se obtienen con el CCD son el
gradiente de presion transpulmonar (TPG) y la resistencia vascular pulmonar (PVR),

utiles para confirmar y clasificar la HAP.

En cuanto a las pruebas de vasorreactividad pulmonar, se realizan cuando son
pacientes con HAP idiopatica, heredofamiliar o provocada por farmacos. Esta
prueba identifica pacientes idoneos para el tratamiento con bloqueadores de los
canales de calcio (BCC). No se recomienda hacer esta prueba en las demas
presentaciones de HAP, dado que puede ser dar resultados irreales (Hoeper.,
2013).
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Las pruebas de vasorreactividad se realizan con 6xido nitrico inhalado a 10-20

partes por millon (ppm), pero se podrian utilizar otras opciones como el epoprostenol

IV, adenosina IV o el iloprost inhalado. La prueba es positiva cuando hay una

disminucion de la PAP media 210 mmHg y alcanza una PAP media <40 mmHg con

un GC aumentado o sin cambios (Hoeper., 2013).
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Imagen 4. Cateterismo cardiaco derecho que muestra una HAP grave con una

presion arterial pulmonar ocluida (PAPO) normal. Observe la PAPm 91 mmHg

(Regard, L., & Montani, D. (2018).
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Algoritmo diagndstico de hipertension arterial pulmonar (HAP):

Sintomas, signos e historia sugestiva de HP

!

Valorar las probabilidad de HP por ETT

Alta 0 intermedia I Baja
Considerar cardiopatia izquierda o Considerar otras causas o
enfermedad respiratoria seguimiento
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gasometria arterial, TC alta
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Imagen 5. Algoritmo diagnostico de la hipertension pulmonar. ECC: enfermedad
cardiaca congénita; ETC: enfermedades del tejido conectivo; EVOP: enfermedad
venooclusiva pulmonar; HCP: hemangiomatosis capilar pulmonar; PFR: pruebas

funcionales respiratorias; Rx: radiografia (Barbera et al., 2018).
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La imagen anterior esquematiza el algoritmo diagnéstico de la HP. Si hay sospecha
de HP se realizard un ETT, si la probabilidad de HP es intermedia o alta se
descartara enfermedad cardiaca izquierda y enfermedad respiratoria cronica, si se
descartan, el paso a seguir es una gammagrafia pulmonar de V/Q para descartar
enfermedad tromboembodlica. Si existen defectos de perfusion se completara el
estudio de probable hipertension pulmonar tromboembdlica cronica (HPTEC). Se
realiza CCD para confirma HAP, si es positivo se completara estudios para la

identificar del subtipo (Barbera et al., 2018).

Tratamiento

Manejo no farmacoldégico

a. Medidas generales
Se recomienda el ejercicio aerdbico graduado de bajo nivel, como caminar y no se
recomienda el esfuerzo fisico intenso y el ejercicio isométrico, por el riesgo de
sincope por esfuerzo. Tambien se recomienda oxigeno suplementario para
mantener la SO2 mayor a 90% en reposo, con el esfuerzo, con el suefio o la altitud.
Asimismo, se debe tener una dieta baja en sodio y tener las vacunas de rutina

(influenza y la neumonia neumocacica) (Zagolin et al., 2015).

b. Embarazo y anticoncepcion

Hay mayor riesgo de insuficiencia cardiaca derecha grave o muerte, secundario a
los cambios hemodinamicos y hormonales propios del embarazo y periparto. En
pacientes con HAP, el embarazo tiene una alta tasa de mortalidad (30-50%). Por lo
tanto, las mujeres con HAP tienen contraindicado el embarazo.

En importante mencionar que los anticonceptivos orales combinados con
estrégenos y progestagenos estan contraindicados debido a su actividad
protrombotica y se recomienda la anticoncepcién mecénica (dispositivo intrauterino)

o la esterilizacién quirargica (Zagolin et al., 2015).
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Tratamiento farmacoldgico
Farmacos no especificos

a. Diuréticos
Indicados cuando hay signos clinicos de insuficiencia cardiaca derecha (congestion
hepética, ascitis y edema periférico). Los diuréticos y la dieta sin sodio disminuyen

la hipervolemia y los sintomas asociados (Maron et al., 2021).

b. Anticoagulacion oral
La recomendacion actual es mantener una anticoagulacion oral (warfarina) con la
meta de alcanzar un indice normalizado internacional (INR) entre 1,5y 2,5. Sin
embargo, los pacientes con varices esofagicas por hipertension portopulmonar o
esclerosis sistémica, en ambos casos no se recomienda la anticoagulacion debido
al riesgo de hemorragia. La anticoagulacion oral a largo plazo es indispensable en

la HPTEC y lo ideal es mantener un INR entre 2y 3 (Maron et al., 2021).

c. Blogueadores de los canales de calcio

Los bloqueadores de los canales de calcio estan indicados en pacientes con una
prueba de vasodilatacion positiva después de inhalar oxido nitrico y en la HAP
idiopatica. Por el contrario, los BCC deben evitarse en ausencia de vasorreactividad
aguda debido al riesgo de reduccion significativa del gasto cardiaco y de la presion
arterial sistémica. En pacientes con bradicardia lo indicado es administrar nifedipino
y amlodipino, en caso contrario, en presencia de taquicardia lo ideal es tratar con
diltiazem. En paciente con EPOC los BCC estan contraindicados debido al alto
riesgo de edema pulmonar y muerte (Galie et al., (2015).
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Terapias especificas para HAP

La HAP es una enfermedad cronica que no tiene cura, pero existen varios agentes

terapéuticos especificos para el tratamiento médico:

Prostanoides

Antagonistas de los receptores de endotelina

Via del 6xido nitrico: Inhibidores de la fosfodiesterasa tipo 5 y los activadores
del guanilato ciclasa soluble

Inhibidores de la tirosina quinasa

Agonistas del receptor de prostaciclina (selexipag).

Prostanoides (epoprostenol, treprostinil, iloprost)

La prostaciclina es un potente vasodilatador sistémico y pulmonar y un inhibidor de

la agregacion plaquetaria a través del aumento del monofosfato de adenosina ciclico

intracelular (AMPc). Ademas, desempefia un papel importante en la actividad

antiproliferativa, antitrombdtica, antimitogénica e inmunomoduladora. Los

prostanoides son una familia de analogos de prostaciclina (Cheng et al., 2014).

Epoprostenol fue el primer prostanoide intravenoso utilizado en HAP, con
una vida media <5 minutos y requiere un catéter venoso central permanente
con una bomba de infusién para la administracion intravenosa continua. El
tratamiento con este farmaco es complejo, incobmodo y costoso y no puede
considerarse un tratamiento ideal. Los efectos secundarios comunes
incluyen cefalea, enrojecimiento, dolor de mandibula y trastornos
gastrointestinales. Actualmente se considera el tratamiento de eleccion para
los pacientes en NYHA IV y se inicia con una dosis baja de 2 a 4 ng/kg/miny

se aumenta paulatinamente de 10 a 16 ng/kg/min (Galie et al., (2015).

El treprostinil, es un analogo de la prostaciclina que se beneficia de una
vida media mas larga de 58 a 83 minutos por administracién subcutanea. Se
administra mediante una bomba similar a las que se utilizan para la insulina.

Los pacientes mejoran su capacidad funcional, calidad de vida,
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hemodindmica pulmonar y mejoria de los sintomas clinicos. Sin embargo, los
efectos secundarios locales, como dolor e inflamacién estan presentes en la
mayoria de los pacientes, lo que conlleva al cese del tratamiento (Galie et al.,
(2015).

El iloprost inhalado, es un analogo de la prostaciclina que se administra por
inhalacion o por via intravenosa. Los efectos vasodilatadores pulmonares del
iloprost inhalado duran casi 45 minutos, por lo que se necesitan de seis a
nueve inhalaciones diarias, cada wuna de las cuales requiere
aproximadamente 30 minutos. Los efectos secundarios comunes son la tos,

sofocos, dolor de mandibula y dolor de cabeza (Cheng et al., 2014).

Antagonistas de los receptores de endotelina (Bosentan, Ambrisentan, Macitentan)

En la HAP hay mayor expresion tisular y aumento de los niveles plasmaticos de

endotelina-1, un potente vasoconstrictor y estimulador de la proliferacion celular.

Los antagonistas de los receptores de endotelina formaron la primera clase de

farmacos administrados por via oral en la HAP y funcionan mediante el blogqueo

selectivo de los receptores de endotelina A o mediante el bloqueo doble de los

receptores de endotelina Ay B.

Bosentan, es un antagonista no selectivo de los receptores de endotelina A
y B que mejora la clase funcional de los pacientes, retrasa el empeoramiento
clinico, disminuye la disnea. El tratamiento se inicia con una dosis de 62,5
mg dos veces al dia y se aumenta a la dosis de 125 mg dos veces al dia
después de un mes de tratamiento. Es necesario un control mensual de las
transaminasas hepaticas, dado que puede haber aumento de las enzimas

hepaticas.

Ambrisentan es un antagonista selectivo de los receptores de la endotelina-
A gue se administra una vez al dia a una dosis de 5 mg o 10 mg. Mejora los

sintomas, la estabilidad hemodinamica y retrasa el empeoramiento clinico en
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pacientes con HAP idiopatica, HAP asociada a enfermedad del tejido

conectivo y la infeccién por el VIH. No requiere control de transaminasas.

Macitentan, un antagonista no selectivo de los receptores de endotelina Ay
B, la dosis va de 3 a 10 mg al dia. Los efectos adversos mas frecuentes
fueron dolor de cabeza, nasofaringitis y anemia. Este farmaco retrasa la
progresion de la enfermedad, el inicio de la terapia con prostanoides, el
empeoramiento clinico y muerte. No requiere control de las pruebas de

funcién hepatica.

Inhibidores de la fosfodiesterasa tipo 5 (Sildenafil, Tadalafilo)

El NO es un potente relajante de las arterias pulmonares que emite la actividad

vasodilatadora a través del GMP ciclico (GMPc), cuyo metabolismo depende de la

activacion de varias fosfodiesterasas (PDE): tipo 3, 4 y 5. La PDE-5 es la isoforma

mas abundante en la circulacién pulmonar, de ahi el efecto beneficioso de los

inhibidores de la PDE-5 sobre la remodelacion vascular y la vasodilatacion (Sitbon
etal., 2014).

Sildenafil es un inhibidor oral de la PDE-5 y esta indicado para pacientes
con HAP en clase funcional NYHA 1I-IV. Los efectos secundarios comunes
incluyen cefalea, sofocos y dispepsia. La dosis usual es de 20 mg tres veces
al dia (Barbera et al., 2018).

Tadalafilo es otro inhibidor de la PDE-5, este medicamento tiene una
reduccion significativa en la PAPm y PVR. La dosis es de 40 mg al dia
(Barbera et al., 2018).

Estimuladores de guanilato ciclasa soluble

Riociguat es un estimulador de guanilato ciclasa soluble que también actlua
a través de la via del 6xido nitrico para estimular el guanilato ciclasa y

aumentar la produccion de GMPc. Est4 indicado para mejorar la capacidad
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de ejercicio, la clase funcional y el retraso del empeoramiento clinico en la
HAP del grupo 1y para mejorar la capacidad de ejercicio y la clase funcional
en pacientes con HP persistente después de una endarterectomia pulmonar
quirargica o para aquellos con HPTEC inoperable. Los eventos adversos mas
comunes incluyen sincope, dolor de cabeza, dispepsia, edema periférico e
hipotension. No se recomienda usar Riociguat con inhibidores de la PDE-5

por el riesgo de hipotension (Ghofrani et al., 2013).

Tratamiento quirdrgico

Septostomia auricular con baldn

Los pacientes con un cortocircuito derecha-izquierda, por una malformacién
cardiaca congénita, o un agujero oval permeable, parece tener un mejor pronostico.
La creacion quirargica de una comunicacibn de derecha a izquierda
(atrioseptostomia) se realiza para disminuir el volumen del corazon derecho, por
una alta poscarga secundaria al aumento de las resistencias pulmonares, esto
disminuye la presion auricular derecha y aumenta el flujo sanguineo sistémico,
ademas disminuye la presion en la pared del ventriculo derecho. Por tanto, a pesar
de la desaturacion arterial inducida por la derivacion, se mejora el suministro de
oxigeno. La mortalidad inmediata es alta, llegando al 14% durante la primera
semana, particularmente en el caso de desaturacion severa e insuficiencia cardiaca
derecha (Sandoval., 2018).

Trasplante de pulmon

Es el tratamiento de eleccion si los tratamientos meédicos son insuficientes. La
supervivencia es de aproximadamente el 50 % a los 5 afios. La mortalidad temprana
se relaciona principalmente con complicaciones infecciosas, mientras que la
mortalidad tardia refleja principalmente el rechazo crénico, como la bronquiolitis
obliterante. El trasplante cardiopulmonar puede ser necesario para los pacientes
gue presentan insuficiencia cardiaca derecha terminal o cardiopatia congénita

compleja (Sandoval., 2018).


https://www.sciencedirect.com/topics/medicine-and-dentistry/peripheral-edema

Estrategia terapéutica:
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Imagen 6. Algoritmo terapéutico de la HAP (Barbera et al., 2018).
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La imagen 6 muestra las estrategias de tratamiento en la HAP: (Barbera et al.,

2018).

1. Establecer objetivos terapéuticos: el objetivo principal es que el paciente
tenga un bajo riesgo de mortalidad. Y este se caracteriza por buena
tolerancia al esfuerzo, calidad de vida y funcion ventricular derecha.El riesgo
se definira antes de empezar el tratamiento, y en los seguimientos peridédicos

2. Aproximacion inicial: incluye las medidas generales y el tratamiento de
soporte.

3. Tratamiento inicial: en los pacientes con respuesta vasodilatadora positiva se
iniciara tratamiento con bloqueantes de los canales de calcio a dosis
elevadas. Si a los 3 meses la respuesta clinica es inadecuada se emplearan

otros farmacos especificos. En los pacientes con riesgo bajo o intermedio
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con respuesta vasodilatadora negativa se iniciara tratamiento con farmacos
especificos en monoterapia 0 combinados. La monoterapia es eficaz en
pacientes en CF Il y Ill. Si se opta por el tratamiento combinado desde el
inicio, la Unica combinacion que ha demostrado ser superior al tratamiento
con monoterapia es la de ambrisentan y tadalafilo. En los pacientes con CF
IV, el tratamiento de eleccion es epoprostenol 1V (Sitbon et al., 2014).

4. Valoracion de la respuesta: se evalla la respuesta al tratamiento cada 3 a 4
meses. Si no es adecuada, se agrega un segundo o tercer farmaco y se
podria referir al paciente para evaluacion de trasplante pulmonar (Barbera et
al., 2018).

Consideraciones anestésicas en paciente con hipertension pulmonar

La hipertension pulmonar es una condicién grave y a pesar de los avances en el
tratamiento, el prondstico sigue siendo malo. Los pacientes con HAP que se
presentan para cirugia no cardiaca, tienen tasas de mortalidad postoperatoria que
varian entre el 1% y el 18% (McGlothlin et al., 2012). La morbilidad perioperatoria
parece estar en el rango de 14 a 42% e incluye: insuficiencia respiratoria
posoperatoria (7% al 28%), insuficiencia cardiaca (10% a 13,5%), inestabilidad
hemodinamica (8%), arritmias (12%), insuficiencia renal (7%), sepsis (7%—10%),
isquemia e infarto del miocardio (4%), extubacion traqueal tardia (8%—21%),
estancia en UCI mas larga y mayores reingresos a los 30 dias (16,7% y 7,8%). Por
lo tanto, la HAP representa un factor de riesgo independiente para las

complicaciones perioperatorias y la muerte posoperatoria (McGlothlin et al., 2012).

La activacion del sistema nervioso simpatico, la hipoxemia o la hipercapnia, el uso
de ventilacion mecéanica y PEEP pueden tener consecuencias fatales en la
hemodinamica pulmonar, con una aparicion rapida de descompensacion aguda del
VD y paro cardiaco. Después de la cirugia, la distensién abdominal, los cambios de
liquidos y dolor también pueden tener un impacto negativo en el rendimiento del VD

y el gasto cardiaco (Noordegraaf et al., 2019).
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La seleccién de pacientes, la consideracion de opciones no quirdrgicas, no usar
anestesia general cuando sea posible, la optimizacién de los medicamentos para la
HAP y la atencion intraoperatoria por parte de anestesiologos expertos en HAP

probablemente sean esenciales para mejorar los resultados en estos pacientes.

Fisiopatologia de |a falla del ventriculo derecho:

La mayoria de complicaciones perioperatorias se deben a falla del VD, por lo que,
el acoplamiento adecuado del VD a la circulacion pulmonar es esencial para
mantener el gasto cardiaco en pacientes con HAP. La mayoria de los pacientes con
HAP grave presentan una inadaptacion significativa del VD o “desacoplamiento” de
la circulacion pulmonar, con un VD dilatado y una presion de llenado alta. El
acoplamiento del ventriculo derecho con la arteria pulmonar y la respuesta de la
unidad cardiopulmonar a los factores estresantes perioperatorios son factores

determinantes en el resultado perioperatorio de estos pacientes (Wink et al., 2016).

La HP progresiva conduce a una reduccién en el flujo sanguineo coronario, la
reserva de flujo sanguineo coronario y una densidad capilar miocardica reducida, y
una presiéon de oxigeno disponible potencialmente reducida en la sangre. Los ciclos
repetitivos de isquemia del VD promueven la mala adaptacién y el desacoplamiento
ventricular (Wink et al., 2016).

La autorregulacion homeomeétrica describe el mantenimiento de la funcion sistélica
del VD en respuesta a una resistencia vascular pulmonar (RVP) elevada, una
adaptacion intrinseca que permite que el VD mantenga el volumen sistélico sin tener
gue depender del mecanismo de Frank-Starling. Sin embargo, las intervenciones
intraoperatorias que comprometan la autorregulacion homeomeétrica del VD (p. Ej.,
bloqueo simpético con anestesia raquidea, anestesia epidural toracica, estimulos
vasovagales o farmacos anestésicos con un efecto inotropico negativo) o que
disminuyan desproporcionadamente la distensibilidad en los vasos pulmonares

pequefios (p. Ej., microembolia, ventilacion con presion positiva, pinzamiento de la
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arteria pulmonar o tormenta de citocinas después de la liberacion del torniquete)

pueden precipitar la insuficiencia del VD y la muerte subita (Wink et al., 2016).

Los cambios en la funcion del VD que dependen de la carga también pueden tener
un impacto negativo en el gasto cardiaco. Un aumento excesivo de la precarga del
VD (p. Ej., administracion de liquidos, redistribucion de liquidos o transfusion de
sangre) puede aumentar la presion de la pared y la isquemia endocardica, y
provocar insuficiencia tricuspidea grave y disfuncion sistdlica del VD. Una
disminucion desproporcionada de la precarga de un VD hipertrofiado y fibrotico con
disfuncién diastolica (p. Ej., hiperactividad vagal, hemorragia, diuresis excesiva,
vasodilatacidon, deterioro del retorno venoso debido al aumento de la presion
intraabdominal y compresion de la vena cava) puede causar descompensacion y

una baja frecuencia cardiaca con estado de shock.

Por lo tanto, el gasto cardiaco debe optimizarse perioperatoriamente controlando la
precarga y la poscarga del VD, apoyando la funcion del VD para garantizar una
perfusion miocardica adecuada con soporte inotrépico y evitando o anticipando las

agresiones perioperatorias (Tabla 6) (Noordegraaf et al., 2019 y Evans et al., 2020).
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Tabla 6. Posibles efectos perioperatorios sobre el ventriculo derecho y la circulacion

pulmonar (Noordegraaf et al., 2019)

Evento
perioperatorio
Premedicacién
Isedacion.

BNP
procedimientos
menores, 0 ambos

para

Induccién
anestésica

Anestesia raquidea
0 epidural y otros
bloqueos
neuroaxiales.

Manejo de la via
aérea, incluso
durante la
extubacion

Estimulo quirdrgico

Cementacion de
miembro inferior y
liberacion de
torniquete

Neumoperitoneo

Cesarea

Ritmo cardiaco

La FC esta influenciada por un
impulso simpatico alto que puede
verse comprometido cuando la
activacion cortical se reduce con
sedantes (benzodiacepinas)

Disminuido. Casi todos los agentes
anestésicos (propofol, tiopental,
benzodiacepinas) reducen en algun
grado el impulso simpatico.

La ketamina puede proporcionar
mas estabilidad, pero puede
precipitar taquicardia o arritmias.
Blogueo simpético

Mayor riesgo de taquiarritmias y
descompensacion

Aumenta o] disminuye
independientemente del control del
dolor: el reflejo autbnomo puede
desencadenar bradicardia/asistolia
vasovagal

Bradicardia inicial. Taquicardia
como mecanismo compensador en
caso de disfuncion del VD

Neutro/ riesgo de
bradicardia/asistolia

Aumentos (++) en la espina dorsal
despierta. Bradicardia si la médula
alcanza el nivel toracico medio o
después de GA

Contractilidad del VD

Neutro/ligeramente
reducido

Neutro o]
disminuido. Altamente
influenciado por RVP y flujo
coronario

Neutro o disminuido debido
a hipotension
sistémica; regulacion
homeomeétrica inhibida.

Neutro/aumentado

Neutro o Aumentado. La
diatermia puede afectar la
estimulacion y la sincronia
biventricular

Neutral.

Aumenta (+) si la regulacion
homeométrica esta
intacta. Disminucién  (++)
como resultado de
metabolitos isquémicos de
las extremidades 0
incapacidad para superar el
aumento de la poscarga
Reducido

Disminucién de la
sobrecarga de volumen
debido a los cambios de
liquidos (notable
autotransfusion de 500 ml
después del parto)

RVP

=/T levemente si hay retencién

de CO; o hipoxemia.

Los pacientes con apnea del
suefio tienen un riesgo particular.
Considere el uso de oxigeno de
alto flujo.

Aumenta (++) una vez que se
inhibe la ventilacion espontanea.
La hipoxemia, la estimulacion
simpatica  (laringoscopia), la
hipercapnia, las presiones
ventilatorias elevadas aumentan
el riesgo

:/T, a menos que el estrés

desencadene vasoconstriccion
pulmonar (+).

Usar vasopresores para
contrarrestar la  disminucién
predecible de la resistencia
vascular sistémica

Aumenta

=/T. El control deficiente del
dolor como principal factor

desencadenante del aumento de
la RVP

Aumentado (+++)
Méas relevante durante la
cementacion presurizada

Aumentado ++

Disminuye una vez que se
descomprime el Gtero. Aumenta

(++) con microembolismo
durante la extraccion de la
placenta.

CO2: dioxido de carbono; BNP: bloqueo de nervio periférico; FC: frecuencia

cardiaca; AG: anestesia general. Simbolos: =: se mantiene igual, T: aumento, + leve,

++ moderado.
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Riesgos especificos del procedimiento y relacionados con el paciente

El riesgo perioperatorio en pacientes con HP esta influenciado por factores del
paciente, incluida la gravedad de la HAP y la disfuncién del VD, el rendimiento del
ejercicio y el estado funcional; y factores quirtrgicos que incluyen la urgencia, la

duracion y el tipo de cirugia (Simonneau et al., 2019).

- Cirugia ortopédica:
La cirugia de las extremidades inferiores presenta un riesgo de embolizacion
pulmonar intraoperatoria de la médula 6sea, el cemento y los restos 6seos, lo que
provoca un aumento de la RVP y la insuficiencia aguda del VD (Ming et al., 2018).
El riesgo de mortalidad es cuatro veces mayor, con una mortalidad a los 30 dias del

7 % en pacientes sometidos a cirugia ortopédica (Seyfarth et al., 2015).

- Cirugia laparoscopica:

El aumento de la presion intraabdominal puede reducir el retorno venoso y el gasto
cardiaco. Esto puede verse agravado por los efectos del desplazamiento
diafragmatico hacia arriba y la posicion de Trendelenburg sobre la distensibilidad
pulmonar y la capacidad residual funcional. La insuflacion rapida de CO2 también
puede causar una bradicardia vagal (por lo general benigna) que, en pacientes con
HAP, puede causar distension del ventriculo derecho, obstruccion del flujo coronario
derecho y paro cardiaco (Yong et al., 2015).

El aumento del CO: al final de la espiracion puede requerir un aumento de la
ventilacion por minuto o el desinflado abdominal para evitar un aumento de la
RVP. Por lo tanto, los pacientes con HAP tienen un riesgo significativo de

desacoplamiento VD/AP durante la cirugia laparoscoépica (Atkinson et al., 2017).

Las medidas recomendadas incluyen la insuflacion minima y lenta de CO:y la
conversion temprana a técnicas quirargicas abiertas. No hay estudios que
comparen los procedimientos laparoscopicos con los abiertos en pacientes con

HAP, pero hay claros beneficios de la cirugia laparoscopica sobre la abierta (p. €j.,
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dolor, sangrado) que deben tenerse en cuenta al planificar cualquier procedimiento
(Jung et al., 2013).

- Trasplante de higado
Hasta el 5% de los pacientes en lista de espera para trasplante hepatico desarrollan
hipertension portopulmonar; caracterizada por un aumento en PAPm y RVP, que
conduce a falla del VD y muerte si no se trata con vasodilatadores pulmonares o
trasplante hepatico. Los pacientes con una PAPm >35 mmHg se consideran
inadecuados para el trasplante hepatico a menos que respondan a las terapias para
la HAP (Krowka et al., 2016).

Evaluacion de riesgos preoperatoria

Valoracion preoperatoria:

Los pacientes con sospecha de HAP con una causa subyacente incierta y gravedad
no clasificada estan sujetos a una peor optimizacion preoperatoria y estan
expuestos a un mayor riesgo de complicaciones perioperatorias. En estas

circunstancias, la cirugia electiva debe posponerse (Wood et al., 2020).

En pacientes con HAP, debe evaluarse su estado funcional, la gravedad de la
enfermedad y el tipo de cirugia propuesta. A continuacion, se describe los apartados

para la valoracion preoperatoria (Wood et al., 2020).

- Historia clinica y examen fisico:
Es indispensable una historia clinica y un examen fisico detallado. Los sintomas de
los pacientes van desde fatiga general, disnea y dolor toracico de esfuerzo hasta
sincope en HAP avanzada. El sincope es un signo ominoso y, en la mayoria de los
casos, esta relacionado con la incapacidad de aumentar el gasto cardiaco con el
esfuerzo y ubica al paciente en clase funcional avanzada. Los hallazgos importantes
en el examen fisico incluyen los signos de insuficiencia ventricular derecha, como
presién venosa yugular elevada (las ondas V prominentes son indicativas de

insuficiencia tricuspidea grave), galope S3 del ventriculo derecho, hepatomegalia,
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distencion abdominal por ascitis y edema periférico. Los crépitos pulmonares son
indicativos de insuficiencia cardiaca izquierda o enfermedad pulmonar intersticial en
lugar de HAP (Price et al., 2021).

La clase funcional de la NYHA al momento del diagnéstico es un predictor
importante de supervivencia en pacientes con HAP y la mejora de la clase funcional
3/4 a 1/2 con el tratamiento se asocia con un mejor prondstico. La distancia recorrida
en seis minutos (6MWD) se utiliza para evaluar la capacidad de ejercicio en
pacientes con HP y una distancia total reducida se asocia con una mayor mortalidad
(Olsson et al., 2018)..

- Pruebas de laboratorio y gabinete:

Las pruebas preoperatorias de rutina incluyen estudios basicos de laboratorio,
electrocardiografia, ecocardiografia, radiografia de térax y un cateterismo cardiaco
derecho reciente. Se solicitan analisis de sangre para evaluar el nivel de
hemoglobina, la funcion renal y para medir el péptido natriurético cerebral (pro BNP)
y/o su fraccion terminal. Aunque un nivel alto de BNP es un predictor independiente
de mortalidad cardiaca posoperatoria en pacientes sometidos a cirugia no cardiaca,
Su uso en la estratificacion del riesgo posoperatorio en pacientes con HP no ha sido
establecido (Wood., 2020).

Ecocardiograma transtordcico:

Es primordial realizar esta prueba antes de la cirugia, ya que es una herramienta no
invasiva, util y facilmente disponible para evaluar la funcion ventricular derecha en
pacientes con HAP. Dependiendo de la gravedad de la enfermedad, los pacientes
muestran grados variables de dilatacién del VD y funcion sistolica reducida. Los
pacientes con aumento de cavidades cardiacas derechas y cavidades cardiacas
izquierdas pequefias y comprimidas tienen mayor riesgo perioperatorio. Los
predictores ecocardiograficos de un mal pronéstico en pacientes con HAP incluyen
agrandamiento grave de la auricula derecha, excursion anular del plano tricuspideo

(TAPSE) reducido, indice Doppler global del ventriculo derecho mas alto, indice de
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excentricidad del ventriculo izquierdo (grado de aplanamiento del tabique

interventricular), y la presencia de derrame pericardico (Pérez et al., 2019).

Cateterismo cardiaco preoperatorio

Esta indicado en pacientes tenga una HAP moderada a grave y cirugias de riesgo
intermedio a alto, esto para evaluar la condicibn hemodinamica y gravedad de la
enfermedad antes de la cirugia y asi guiar el manejo perioperatorio. Dependiendo
de la urgencia de la cirugia, el CCD se puede realizar con varias semanas de

anticipacion para iniciar u optimizar las terapias para la HAP.

La disnea de reposo, sincope, hallazgos hemodindmicos de insuficiencia VD severa
(IC bajo, presion de la auricula derecha mayor a 15 mmHg), acidosis metabdlica y
la hipoxemia marcada son signos de enfermedad avanzada e inestable y se debe
considerar seriamente posponer la cirugia hasta que se logre una mejoria y

estabilizacion.

- Optimizacion hemodindmica preoperatoria

Antes de la cirugia, los medicamentos deben revisarse y modificarse segun los
resultados de investigaciones recientes. Los ejemplos incluyen: inicio 0 aumento de
terapias especificas para HAP para pacientes en el Grupo 1; diuréticos,
vasodilatadores sistémicos y tratamientos apropiados para la insuficiencia cardiaca
en pacientes del grupo 2; administracion de oxigeno, broncodilatadores, antibiéticos
y esteroides en pacientes con enfermedad pulmonar obstructiva cronica; y uso de
presién positiva en las vias respiratorias para la apnea obstructiva del suefio
(McGlothlin et al., 2012).

Las terapias establecidas para la HAP deben continuarse en el periodo
perioperatorio y, cuando no se puedan usar formulaciones orales, se debe
considerar la administracion temporal de terapia inhalada (NO, prostaciclina
nebulizada) o intravenosa (prostaciclina). La warfarina debe suspenderse antes del

procedimiento sin necesidad de puente con heparina a menos que exista otra
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indicacion (por ejemplo, embolia pulmonar, HPTEC, valvula cardiaca mecanica).
Los pacientes deben recibir anticoagulacion profilactica para prevenir la trombosis

venosa profunda y el tromboembolismo pulmonar (Sarkar & Desai., 2018).

El objetivo principal de esta optimizacion es llegar lo mas compensado posible,
antes de la cirugia. En la tabla 7 se describe los objetivos hemodinamicos, por los

gue se debe luchar durante todo el periodo perioperatorio (McGlothlin et al., 2012).

Tabla 7. Objetivos hemodinamicos perioperatorios (McGlothlin et al., 2012).

= PAM =55 a 60 mmHg

= PAS =80 mmHg

= SvO2 saturacion 92% a 100%

= RAP <10 mm Hg

= PAPM <35 mm Hg

= Relacién RVP/RVS < 0.5 (si es posible)
= PCWP de 8 al2 mmHg

= |C 22,2 I/min/m2

PAM = presién arterial media, PAS = presion arterial sistélica, SvO2 = saturacion
de oxigeno venoso sistémico, RAP = presion auricular derecha, PAPM = presion

arterial pulmonar media; RVS = resistencia vascular sistémica, IC = indice cardiaco.

Planificacion multidisciplinar de la cirugia

El manejo perioperatorio de los pacientes con HP implica un enfoque de equipo
multidisciplinario que incluye médicos especialistas como anestesidlogo
cardiovascular, cardiélogos, neumodlogos y médicos de cuidados intensivos,
ademas miembros del equipo de atencibn médica (enfermeras, terapeutas

respiratorios y farmacéuticos).
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Dado el importante riesgo de complicaciones en pacientes con HP sometidos a
anestesia general para cirugia, también para procedimientos menores bajo
sedacion consciente, los casos deben ser discutidos en una reunion del equipo
multidisciplinario de manera oportuna. Si es posible, se deben buscar alternativas

no quirdrgicas o de anestesia local/regional.

Valoracion del riesgo preoperatorio.

No se conoce el impacto de las comorbilidades en el resultado de los pacientes con
HP, pero es probable que sea importante. Los eventos cardiacos posoperatorios
aumentan en pacientes afosos, la enfermedad pulmonar y los antecedentes de
tabaquismo empeoran la supervivencia. Ademas, los pacientes con HAP que tienen
enfermedades asociadas pueden afectar negativamente la cicatrizacion quirdrgica
(p. €j. esclerodermia o pacientes que reciben corticosteroides) o condiciones que
aumentan el riesgo de neumonia posoperatoria (p. ej., EPOC, fibrosis pulmonar o

apnea obstructiva del suefio) (Boucly et al., 2017).

Los factores de riesgo relacionados con la muerte del paciente incluyen estado fisico
ASA alto, clase funcional Il y IV, 6MWD <400 m, e indicadores de HP mal
controlados que incluyen proBNP alto, disfuncién del ventriculo derecho, RAP >7
mmHg, RVP y PAPm preoperatorio alto, o ambos (tabla 8). Los factores de riesgo
relacionados con el procedimiento incluyen cirugia de emergencia (15-50% de
mortalidad), cirugia 'mayor’, y tiempo operatorio largo (>2—3 h) (Tabla 8) (Boucly et
al., 2017).

El tipo de cirugia es relevante en la valoracidén del riesgo preoperatorio. La cirugia
de alto riesgo incluye la asociada con pérdida importante de sangre, respuesta
inflamatoria sistémica perioperatoria significativa, aire venoso, diéxido de carbono,
embolia de grasa o cemento y pérdida de vasos sanguineos pulmonares. La Tabla
9 resume los factores de riesgo quirdrgicos y del paciente que se asocian con una

mayor morbilidad y mortalidad en pacientes con HP (Boucly et al., 2017).
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Tabla 8. Factores de riesgo quirargicos y del paciente asociados a una mayor

morbimortalidad en pacientes con hipertension pulmonar:

Factores del paciente
Clase funcional NYHA = 2

6MWD < 300 m

Antecedentes de enfermedad de las arterias

coronarias
Antecedentes de embolia pulmonar

Antecedentes de insuficiencia renal créonica

HVD con disfuncién sistolica grave

Presion arterial pulmonar media més alta

Factores quirdrgicos
Cirugia de emergencia

Cirugia de riesgo

intermedio/alto

Estado fisico ASA > 2

Duracion de la anestesia > 3 h

Uso intraoperatorio de

vasopresores

OMS: Organizacion Mundial de la Salud; 6MWD: seis minutos de caminara; HVD:

hipertrofia ventricular derecha. Tomada de (Boucly et al., 2017), (Price et al., 2021).
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Tabla 9. Variables utilizadas para predecir la mortalidad en la HAP e intensificar el

tratamiento en consecuencia. Esto se puede adaptar a la evaluacién del riesgo

perioperatorio para orientar la optimizacién terapéutica de la HAP preoperatoria a la

columna de "riesgo bajo" (Price et al., 2021).

Evaluacioén clinica
Insuficiencia
cardiaca derecha

Progresion de los
sintomas
Sincope

Dolor de pecho
Arritmia

Clase funcional
NYHA
Imagenes y CCD

Ecocardiograma

Resonancia
magnética
cardiaca
Cateterismo
cardiaco derecho

Riesgo
Bajo

Ninguna
Ninguna
Ninguna
Ninguna

Ninguna
I/

Funcion VD conservada.

Area AD <18 cm?
Sin derrame pericardico

FEVD alta (>54%)
RVESVi normal
LVEDVi normal
PAR <8 mmHg

IC >2,5 L/min/m?
SvO2 . 65%

Capacidad de ejercicio

6MWD
Biomarcadores
BNP

NT-pro BNP

> 440 metros

<50 ng/L
<300 ng/L

Intermedio

Ninguna

Lento

Ocasional
Ocasional
Ocasional
1

Funcion del VD deteriorado
Area AD 18-26 cm?
Derrame pericardico
minimo o nulo

FEVD reducida (37-54%)
RVESVi aumentada
LVEDVi disminuida

PAR 8-14 mm Hg

IC 2,0-2,4 L/min/m?

SvO ; 60-65%

165-440m

50-300 ng/L
300-1400 ng/L

Alto

Presente

Réapido

Recurrente
Recurrente
Recurrente
\Y

Funcion del VD deteriorado
Area AD >26 cm?

Derrame pericardico
presente

FEVD reducida (<37%)
RVESVi aumentada
LVEDVi disminuida

PAR > 14 mm Hg

IC < 2,0 L/min/m?

SvO , <60%

< 165 metros

>300 ng/L
>1400 ng/L

AD: auricula derecha; VI, ventriculo izquierdo; FE: fraccion de eyeccién; RVESVi:

indice de volumen telesistolico del VD; LVEDVi: indice de volumen diastolico final

del ventriculo izquierdo; SvO2: saturacion de oxigeno venoso mixto; CPET, prueba

de ejercicio cardiopulmonar; PAR, presion auricular derecha; VO2: consumo de

oxigeno.



47

Manejo intraoperatorio
Principios generales:

Acoplamiento mecanico VD-AP

Al igual que con el tratamiento preoperatorio y posoperatorio, el objetivo
intraoperatorio principal es mantener una adaptacién mecéanica optima entre el VD
y la circulacion pulmonar. Por lo que se requiere una comprension de los eventos
intraoperatorios que pueden afectar la poscarga del VD, el inotropismo y las

relaciones entre el suministro y la demanda de oxigeno (Olsson et al., 2018).

a. Poscarga VD

Hay ciertos eventos intraoperatorios que pueden empeorar la poscarga del VD, por
ejemplo, la ventilacion mecanica con presion positiva produce cambios ciclicos que
afectan el volumeny la presién en la poscarga del VD y este efecto puede agravarse
con la posicion del paciente en trendelenburg o decubito prono, con la adicion de
PEEP y el neumoperitoneo. Asi mismo, los cambios ventilatorios en la poscarga
pueden tener efectos en la precarga del VD, volumen sistélico y fraccién de
eyeccion. A volumenes pulmonares bajos, la hipoxia alveolar y la hipercapnia
provocan vasoconstriccion pulmonar hipoxica, mientras que la hiperinsuflacion de
los pulmones y PEEP >15 mmHg provocan compresion de los vasos intraalveolares
con aumentos considerables de la RVP. Adicionalmente, puede haber émbolos
venosos derivados del aire, trombos o particulas forzadas a la circulacién pulmonar
(cirugia ortopédica), empeorando aun mas el acoplamiento mecanico VD-AP
(Olsson et al., 2018).

b. Inotropia del VD
Dos aspectos principales de la atencion intraoperatoria pueden afectar el
rendimiento contractil del miocardio: 1) depresién miocéardica por anestésicos y 2)
cambios agudos en el tono simpéatico/parasimpatico.

1. Depresion miocardica inducida por anestésicos:
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Los farmacos anestésicos afectan directamente el ciclo del calcio por parte del
miocito o la sensibilidad de las proteinas contractiles a la cantidad de calcio liberado
en el citoplasma durante la sistole. Ademas, los anestésicos tienden a tener efectos
depresivos sobre el sistema nervioso autbnomo que pueden influir indirectamente
en la contractilidad. Los efectos inotropicos negativos directos de los anestésicos
inhalados en particular estan relacionados con la dosis. También, dos anestésicos
intravenosos de uso comun, el propofol y el etomidato, pueden tener efectos
depresivos directos sobre la contractilidad miocérdica, aunque en concentraciones

relativamente altas (Monagle et al., 2015).

El uso de ketamina, tiene la posibilidad de estimulacion simpatica y vasoconstriccion
pulmonar. Sin embargo, cuando se mantiene una ventilacién para prevenir la
hipercapnia y optimizar el equilibrio acido-base, este efecto se anula y que la
ketamina puede tener propiedades vasodilatadoras a nivel pulmonar (Monagle et
al., 2015).

2. Equilibrio simpatico-vagal:
La anestesia neuroaxial (espinal, epidural) se ha utilizado con seguridad en
pacientes con HP y puede tener ventajas en algunas poblaciones (p. €j., obstetricia).
No obstante, las fibras nerviosas autondmicas son mas sensibles al bloqueo por
anestésicos locales que las fibras sensoriales o motoras, y siempre existe la
posibilidad de que el nivel de bloqueo autonémico pueda incluir inervacién cardiaca
gue surge de la porcién toracica superior de la médula espinal. Al mismo tiempo,
dado que la inervacion parasimpatica cardiaca se origina en la region craneal, la
funcion de estas fibras puede permanecer intacta. En Gltima instancia, puede ocurrir
un cambio agudo en el equilibrio simpatico-vagal. Si bien los pacientes normales lo
toleran relativamente bien, las consecuencias pueden ser mas profundas en
aquellos que dependen de un tono simpatico alto para el aumento inotropico y/o

cronotropico.
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c. Cambios agudos en el suministro/demanda de oxigeno del miocardio:

En relacion con las presiones del VD impuestas por la vida cotidiana (es decir,
ejercicio, fiebre), quizas el desafio mas singular que se encuentra
intraoperatoriamente es la combinacion de una mayor poscarga del VD y la
hipotensidn sistémica transitoria. Entre los efectos cardiovasculares directos de los
farmacos anestésicos, el impacto indirecto de retirar el tono simpéatico, los efectos
de la ventilacion mecanica y la manipulacion intraoperatoria del corazén y/o de los
grandes vasos, son comunes los periodos de hipotension transitoria durante la
anestesia y la cirugia. Si bien estos efectos generalmente se tratan rapidamente y
tienen un impacto global menor en el ventriculo izquierdo, donde la vasodilatacion
y la depresién miocardica tienden a disminuir el trabajo mecéanico y el consumo de
oxigeno, una descarga similar no es tan prominente para el ventriculo derecho; la
mayoria de los farmacos anestésicos producen menos vasodilatacién pulmonar que
sistémica y, como se sefialé anteriormente, la imposicion de ventilacion con presion
positiva tiende a aumentar la poscarga durante el ciclo ventilatorio. Cambios en los
patrones de perfusion coronaria en el marco de de HP e hipertrofia del ventriculo
derecho y la propension a la isquemia del VD incluso en ausencia de enfermedad
coronaria significativa, han sido bien descritos. De particular interés es la transicion
a una mayor dependencia del flujo coronario diastélico a medida que aumentan las
presiones del VD y la presion sistdlica de la pared. Es en este contexto de aumento
de la carga y alteracion de los patrones de perfusion coronaria que la hipotension
arterial sistémica puede tener mayor impacto en el VD que en el VI en el contexto
de la HP (Castafio-Cifuentes et al., 2022).

Fundamentos del manejo anestésico:

Independientemente la técnica anestésica que se use, el paciente con HP, tiene una
baja tolerancia a cualquier grado de hipoxia y/o hipercapnia, lo que puede complicar
y agravar de forma aguda la HP. Como tal, a menudo se prefiere una anestesia
general controlada con un manejo cuidadoso de las vias respiratorias e intubacién
tragueal electiva. Por lo tanto, existen componentes fundamentales de cualquier

anestésico que deben ser considerados en el paciente con HP (Sarkar et al., 2018).
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Preparacién basica:

Para todos los pacientes con HP, las lineas intravenosas y las jeringas no pueden
tener aire, ya que los pacientes con HP son particularmente sensibles incluso a
pequefias cantidades de aire.

También es importante prevenir la hipotermia usando mantas de calentamiento de
aire forzado, intercambiadores de calor y humedad en el circuito de respiracion y los

liguidos intravenosos tibios, para evitar un desajuste de V/Q. (Sarkar et al., 2018).

Manejo de la via aérea y ventilacion:

El oxigeno actia como vasodilatador pulmonar directo, por lo que es indispensable
la administracion a concentraciones altas en estos pacientes, del mismo modo,
evitar la hipoxemia. De ahi la importancia de garantizar la permeabilidad de la via
aérea y el facil acceso en caso de que la ventilacion se vea comprometida de alguna

manera (Fox et al., 2014).

En la anestesia general, es importante una adecuada preoxigenacion, por medio de
una mascarilla facial con oxigeno al 100% y luego de la induccién anestésica es
mandatorio mantener una ventilacion adecuada para evitar la hipoxia e hipercapnia.
Cuando se hace la laringoscopia, el paciente debe tener una adecuada analgesia y
profundidad anestésica, ya que este procedimiento puede hacer una estimulacion
simpatica intensa y descompensar la HAP. Los pacientes con HP y apnea
obstructiva del suefio o enfermedad pulmonar intrinseca que tienen una capacidad
residual funcional y una capacidad de difusion baja, representan un desafio
adicional, ya que en ellos se recomienda una “intubacion despierta” con
broncoscopia de fibra dptica, para evitar un periodo de mala ventilacion y posible

vasoconstriccion pulmonar provocada por la hipoxia e hipercapnia (Fox et al., 2014).

Luego de asegurar la via aérea, la ventilacion se de be hacer con una FiO2 alta,
hiperventilacién cuando sea necesario para lograr una PaCO2 de 30 a 35 mmHg o

menos, usar PEEP < 15 mmHg (idealmente entre 5 y 10 cmH20), y voliumenes
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pulmonares adecuados. En la Tabla 10 se describe las condiciones ventilatorias

perioperatorias que se deben evitar y promover en los pacientes con HP.

Tabla 10. Condiciones ventilatorias perioperatorias a evitar y promover en la HP

Evitar vasoconstrictores pulmonares:
- Hipoxemia
- Presion inspiratoria > 30 mm Hg
- PEEP alta (>15mmHg)
- Hipercapnia
- Acidosis
Promover la vasodilatacion pulmonar:
v" Mejorar la oxigenacion (por ejemplo, FiO2 1.0)
v Hipocapnia permisiva (pC0O2 <30-35 mmHg)
v Alcalosis (pH >7.4)
v" Volumen ventilatorio 6ptimo

PEEP = presion positiva al final de la espiracion, FiO2 = fraccion de oxigeno

inspirado (Pilkington et al., 2014).

Vigilancia transoperatoria:

La monitorizacion invasiva de la presion arterial es imprescindible para la mayoria
de los procedimientos quirargicos, dado que tiene la ventaja de un control
hemodinamico rapido y nos permite tomar muestras de sangre para el analisis de
gases arteriales. Normalmente el CO2 al final de la espiracion nos sirve como
tendencia a lo largo de la cirugia, pero es importante tener claro que no refleja la
PaCO2 real del paciente. Por lo tanto, para asegurar una ventilacion adecuada y
normocapnia es vital la realizacién de gases arteriales seriados.

Los catéteres de la arteria pulmonar generalmente no estan indicados para
procedimientos de bajo riesgo ya que los riesgos probablemente superan los
beneficios. Sin embargo, incluso los procedimientos minimamente invasivos
aparentemente simples pueden imponer desafios intraoperatorios agudos al VD, y
estos deben tenerse en cuenta a la hora de planificar la monitorizacion

intraoperatoria y la posible farmacoterapia.
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Se puede colocar un catéter venoso central al inicio de la cirugia para monitorizar la
PVC y si es necesario se puede agregar un catéter de la AP durante el
procedimiento quirdrgico. Esto también permite tomar muestras de sangre venosa
para evaluar la saturacion de oxigeno como un indice de la idoneidad del gasto

cardiaco.

Los catéteres de la AP tienen la capacidad de monitorizar la saturacién venosa mixta
continua, la extraccién de oxigeno y el rendimiento cardiaco global, asi como las
tendencias del monitoreo. Sin embargo, la medicion del gasto cardiaco por
termodilucién basada en la inyeccién de un bolo frio a través de un catéter de la AP
puede tener una utilidad cuestionable en el contexto de la dilatacion del VD, debido
a la insuficiencia tricuspidea concurrente. La precision de los dispositivos mas
nuevos basados en el analisis del contorno de la onda de pulso arterial en pacientes

con HP sigue sin estar clara.

Una ecocardiografia transesofagica es un complemento o una alternativa a la
monitorizacion intraoperatoria con catéter de la AP. Si bien el uso de rutina no esta
claramente indicado, en casos que involucran una pérdida de sangre significativa y
una administracion intravenosa rapida de liquidos, la ETE puede ser util para

evaluar el tamafio y la funcion del corazén derecho, asi como el volumen sistélico.

En el contexto de hipotension sistémica, la combinacion de ETE y PVC puede
distinguir rapidamente entre hipovolemia e insuficiencia cardiaca derecha. Ademas,
los cambios agudos en la presion sistdlica de la AP pueden estimarse cuando hay
un chorro de insuficiencia tricuspidea y también se ha descrito la estimacion de la
presién media de la AP. Finalmente, la evaluacion cualitativa continua de la funcion
biventricular y la interdependencia ventricular se puede evaluar mejor con ETE

durante momentos de estrés intraoperatorio (Naeije et al., 2017).
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Farmacos vasoactivos y vasodilatadores

Ademas de la hipovolemia, el manejo de la hipotension en pacientes con HP debe
dirigirse principalmente a la terapia con vasopresores en lugar de la titulacion a la
baja de cualquier vasodilatador pulmonar intravenoso que el paciente pueda estar
recibiendo. En general, los vasoconstrictores como fenilefrina y vasopresina pueden
restaurar la presion adecuada de la raiz a6rtica sin aumentos marcados en la RVP
(tabla 12) (Maron et al., 2021).

La vasopresina en particular se une a los receptores V1 periféricos y causa
vasoconstriccion sistémica al tiempo que estimula la liberacién de éxido nitrico y la
vasodilatacién en la circulacion pulmonar, reduciendo asi la de resistencia vascular
pulmonar. Los pacientes con disfuncion del ventriculo derecho, se recomienda usar
los agentes vasopresores con propiedades inotropicas (p. e€j., norepinefrina o
epinefrina). La reduccion de la poscarga del VD mediante la terapia con dilatadores
pulmonares también puede ser util para mejorar la funcidon del VD. Si bien los
vasodilatadores administrados por via sisttmica como los prostanoides
intravenosos, el nitroprusiato de sodio y la nitroglicerina reducen la RVP (el primero
es mas apropiado en pacientes con HAP y los dos Ultimos se reservan para
pacientes con insuficiencia cardiaca izquierda), los efectos sistémicos limitan su uso

en pacientes que reciben anestesia (tabla 12) (Sugawara., 2019).

Los prostanoides inhalados y el 6xido nitrico son mas adecuados para su uso en el
qguiréfano debido a su selectividad pulmonar. El INO es rapidamente inactivado por
la hemoglobina y no tiene efectos sistémicos. Tiene el beneficio potencial adicional
de aumentar la PaO2 al llegar a regiones bien ventiladas del pulmon y mejorar la
relacion entre ventilacién y perfusion, lo que puede ser beneficioso no solo en
pacientes con HAP sino también en pacientes con enfermedad pulmonar
parenquimatosa (Sugawara., 2019). Los prostanoides inhalados y iNO se pueden
usar con éxito para reducir la RVP en pacientes con disfuncién ventricular izquierda,
pero deben usarse con precaucion en tales pacientes debido al riesgo de producir

edema pulmonar (Tabla 11) (Sugawara., 2019).



Tabla 12. Manejo intraoperatorio (Wood et al., 2020).

Preoperatorio

Induccién

Intraoperatorio

Postoperatorio
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Técnicas y objetivos del manejo perioperatorio

Medicamento

Anestesia general

Anestesia regional

Agentes

Vigilancia

Respiratorio

Cardiovascular

Hematoldgico

Otros
Traslado

Vasodilatadores
pulmonares

Anticoagulacion

Opioides
Propofol/tiopental

Regional/ neuroaxial

Anestésicos volatiles
N20

Bloqueadores
neuromusculares

MCNI/ETCO2/LA
PVC/ETT/ACP

FiO2 >60%
Hiperventilacion
Maniobras de
reclutamiento
Ventilacién protectora

Normovolemia

Preservar contractilidad

Ritmo sinusal
Evitar T RVP

pH >7,35

Normotermia
UCI

Continuar

Cambiar a heparina IV

Ampliamente usado
Ampliamente usado

Ampliamente usado

Ampliamente usado
Evitar (T RVP)

Seguros de usar
Basico
Adicional

Evite el desajuste V/Q

Evite la insuflaciéon
excesiva

Metas

Se recomienda
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Tabla 13. Manejo perioperatorio de la HP ((Wood et al., 2020).

Accion Agente Respuesta fisioldgica
J poscarga VD Inhalado
- Prostanoides
- Oxido nitrico
{RVP/RVS
Intravenoso

- Prostanoides (epoprostenal,
treprostinil)
T perfusién miocardica  Inotropicos

- Milrinona/levosimendan Inotrépico positivo (FC =)

- Dobutamina/epinefrina Inotrépico positivo (FC 1)
Vasopresores

- Norepinefrina/vasopresina T RVS/RVP/carga VD

Consideraciones especiales de casos intraoperatorios:
Hay distintos procedimientos quirargicos que presentan desafios adicionales para
los pacientes con HP, por lo que se describen algunas consideraciones

perioperatorias de dichos procedimientos.

Ortopedia

Los blogueos de nervios periféricos para cirugia de extremidades superiores e
inferiores siguen siendo una excelente opcién, ya que brindan una excelente
anestesia, sin exponer a los complejos cambios hemodinamicos de la anestesia
general. Por otro lado, la sedacion ofrece comodidad al paciente, pero se debe tener
especial atencion en la permeabilidad de la via aérea, ya que la hipoxia leve y

hipercapnia leve son suficientes para provocar aumentos considerables de la RVP.

Los pacientes con HP tienen mayor riesgo con los reemplazos articulares de cadera
y rodilla y reparaciones de fracturas de cadera. Por lo que si es un procedimiento
electivo como los reemplazos articulares, los pacientes se deben llevar al quiréfano
en las mejores condiciones hemodinamicas posibles, caso contrario es la fractura

de cadera, que se considera como una cirugia de emergencia (Price et al., 2021).
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Aunque el tipo de anestesia representa un riesgo para el paciente, la técnica
quirurgica representa un riesgo mayor. Por ejemplo, aparte del riesgo de sangrado,
existe la posibilidad de una embolia pulmonar en las cirugias de reemplazo de
cadera o rodilla. La embolia pulmonar puede darse al transferir fragmentos 6seos,
médula ésea, grasa, aire y mediadores inflamatorios a la circulacién pulmonar.
Ademas, el cirujano puede optar por utilizar cemento éseo para fijar la prétesis en
su sitio y durante la cementacion, se produce una reaccion exotérmica del
compuesto que hace que se expanda en el espacio intramedular, aumentando la
posibilidad de que el aire y/u otros componentes medulares entren en la circulacion
creando embolias pulmonares potencialmente letales. La embolia pulmonar puede
conducir a cambios agudos en la poscarga del VD no solo por los efectos fisicos
sobre la circulaciéon pulmonar, sino también por la liberacion de mediadores

proinflamatorios que pueden aumentar aiin mas la RVP (Price et al., 2021).

La hipotension debe tratarse rapidamente con vasoconstrictores. El soporte
inotropico preventivo se puede considerar en pacientes con funcidon cardiaca
derecha gravemente comprometida en previsibon de una carga embolica. La
dobutamina puede ser una opcién inotrépica preferible ya que causa menos

vasodilatacion sistémica que la milrinona (Pilkington., 2015).

Laparoscopia

La cirugia laparoscopica se realiza mas frecuentemente para diferentes
procedimientos quirdrgicos abdominales, tiene sus ventajas de menos dolor
posoperatorio y un tiempo de recuperacion menor. Sin embargo, la distensién
presurizada del abdomen con diéxido de carbono, el desplazamiento diafragmatico,
aumento de las presiones inspiratorias, compresion mesentérica y aortica y, a
menudo, hipercapnia, puede tener efectos deletéreos en el VD, aumento progresivo
de la presiéon de la AP, disminucién del diametro de la AP. Los aumentos en la
presion de la AP inducidos por la laparoscopia pueden no revertirse inmediatamente

cuando se retira el neumoperitoneo (Price et al., 2021).
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Es relativamente frecuente que en el postoperatorio inmediato se produzca cierto
grado de enfisema subcutaneo e hipercapnia por la absorcion del CO2 presurizado
y el aumento persistente en la presion de la AP, probablemente por vasoconstriccion
pulmonar, se ha relacionado con esta hipercapnia y, aunque aparentemente se
tolera bien en sujetos normales, puede tener efectos nocivos en pacientes con HP

y funcion del VD mal compensada (Atkinson et al., 2017).

Y, por ultimo, la posicidn de Trendelenburg (hasta 45°) aumenta aun mas el impacto
del neumoperitoneo en la presion inspiratoria, la distensibilidad pulmonar y la
poscarga del VD (Atkinson et al., 2017).

Por lo que se deben considerar todos estos aspectos a la hora de brindar una

anestesia para cirugia laparoscopica.

Cirugia Tordcica

Otra técnica quirdrgica minimamente invasiva asociada con desafios agudos para
el acoplamiento mecanico entre el VD y la circulacién pulmonar es la toracoscopia
para biopsia o reseccion pulmonar. Si bien los beneficios a largo plazo de la
toracoscopia son cada vez mas claros, particularmente en pacientes de edad
avanzada o con comorbilidades significativas, las presiones a corto plazo en el VD

pueden ser profundas (Price et al., 2021).

Aunque la toracoscopia no implica una presurizacién sostenida del térax similar a la
gue se produce en el abdomen durante la laparoscopia, si requiere no ventilacién y
atelectasia prolongada del pulmén operado. Hay dos caracteristicas de este colapso
pulmonar intencional que son particularmente relevantes para el paciente con HP:
a) el aumento de la presién de la AP y la carga del VD producido por el

vasoconstriccion pulmonar hipoxica y b) el potencial de hipoxia sistémica.

Después del inicio de la ventilacion de un solo pulmén, hay un aumento agudo en

la presion de las vias respiratorias a medida que el volumen tidal se cambia a un
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pulmédn, y una redistribucion progresiva del flujo sanguineo lejos del pulmén no
ventilado a medida que se absorbe el oxigeno alveolar y se produce la
vasoconstriccion pulmonar hipoxica. Si bien esta redistribucion del flujo sanguineo
pulmonar tiene solo un efecto modesto sobre la presién de la AP en sujetos
normales, el efecto es mas pronunciado en aquellos con HAP preexistente. (Price
et al., 2021).

En consecuencia, se ha vuelto relativamente comuan usar iNO o epoprostenol
intravenoso para optimizar la vasodilatacion en el pulmon ventilado, reduciendo asi
la presion de la AP mientras se maximiza la relacién de ventilacion/perfusion y se
reduce el riesgo de hipoxia sistémica. Puede ser beneficioso administrar también
vasodilatadores pulmonares inhalados durante la ventilacion de un solo pulmon
para permitir la limitacion o incluso la interrupcion de la terapia intravenosa.

Finalmente, es importante sefialar que incluso cuando se reanuda la ventilacién
doble pulmonar normal al finalizar el procedimiento, es posible que la presion de la
AP no regrese a los niveles preoperatorios a pesar del aumento de las dosis de
vasodilatador pulmonar intravenoso y/o inhalado, particularmente si se realiza una

reseccion anatomica (es decir, lobectomia) (Price et al., 2021).

Después de la operacion, la analgesia epidural se usa cominmente después de la
reseccion pulmonar y otras cirugias no cardiacas en el térax. Como se sefialé
anteriormente, el bloqueo simpatico a nivel toracico puede provocar una
disminucion del tono simpatico cardiaco e hipotension sistémica cuando se
administran altas concentraciones de anestésicos locales en el espacio epidural. En
consecuencia, en vista del hecho de que la presion de la AP puede permanecer
elevada después de la reseccion pulmonar a pesar del aumento de las dosis de
vasodilatadores pulmonares, se justifica el uso de una solucién anestésica local
diluida, un control cuidadoso de la presion arterial sistémica y una intervencion

rapida en caso de hipotension (Price et al., 2021).
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Obstetricia

La HP y el embarazo son bien conocidos por ser una combinacién potencialmente
letal, las tasas de mortalidad perioperatoria oscilan entre el 30 % y el 70 %. Como
tal, todavia se recomienda evitar el embarazo o la interrupcion del embarazo (Zhang
etal., 2018).

Y si el embarazo llega a término, se prefiere el parto vaginal, a menos que haya una
indicacién obstétrica reconocida para una cesarea. Las ventajas del parto vaginal
sobre la cesarea incluyen menos cambios de liquidos, menos complicaciones
hemorragicas y menores tasas de infeccion. Se recomienda la analgesia epidural
lenta para la paciente parturienta en trabajo de parto para minimizar el riesgo de
hipotension y también para evitar la estimulacion simpatica asociada con las
contracciones dolorosas del trabajo de parto. La monitorizacion invasiva es
necesaria con una linea arterial y un catéter PVC o la AP. Si es necesario para el
apoyo inotropico de un ventriculo derecho que falla, la dobutamina en dosis bajas
suele ser eficaz; sin embargo, se prefiere la vasopresina si se necesita un

vasopresor (Zhang et al., 2018), (Monagle et al., 2015).

El postoperatorio inmediato

Para pacientes gque han sido sometidos a anestesia general, los riesgos y beneficios
de la extubacién en el quir6fano deben ser considerados caso por caso. Después
de un procedimiento prolongado que requiere un gran volumen de liquido
intravenoso o en presencia de cualquier indicacion de insuficiencia cardiaca
derecha, se recomienda retrasar la extubacidén hasta que se produzca una diuresis
efectiva. Después de la cirugia, los pacientes con HP requieren una estrategia de
manejo del dolor bien planificada para minimizar la activacion simpatica y los
aumentos en la RVP y el control postoperatorio inmediato en una unidad de
cuidados intensivos. La analgesia epidural, los bloqueos de nervios periféricos y los
analgésicos no opiaceos son estrategias Utiles para el manejo del dolor
posoperatorio. Ademas del dolor, la atencién posoperatoria inmediata debe incluir

una atencién especial a la temperatura corporal, ya que la hipotermia y los
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escalofrios pueden aumentar de forma aguda la RVP. Los pacientes con apnea
obstructiva del suefio deben tener su dispositivo doméstico de presion positiva para
las vias respiratorias facilmente disponible en la unidad de cuidados
posanestésicos. Mientras se recuperan de la anestesia general, los pacientes con
AOS pueden beneficiarse del aumento de su ventilacion por minuto con CPAP o
BIPAP. La monitorizacidn de la presion arterial y del catéter de la AP puede ser muy

atil para seguir los cambios hemodinamicos agudos (Price et al., 2021).

Manejo postoperatorio

La mayoria de los eventos de morbilidad y mortalidad perioperatorias se relacionan
con la disfuncion del VD y pueden ocurrir hasta 48 a 72 h después de una cirugia
aparentemente sin complicaciones. Los pacientes con HP ameritan seguimiento en
UCI en el postoperatorio. La muerte, cuando ocurre, puede ser repentina y, a
menudo, ocurre dentro de los primeros dias después de la cirugia. Se deben realizar
examenes seriados frecuentes para identificar y tratar rapidamente los factores que
pueden precipitar la insuficiencia ventricular derecha aguda descompensada
(ADRVF).

La monitorizacion invasiva (linea arterial, catéter venoso central o de arteria
pulmonar) y la ecocardiografia son fundamentales para determinar las causas de la
inestabilidad hemodinamica. El deterioro clinico posoperatorio y la muerte a menudo
se deben a cambios de fluidos, aumento del tono simpatico, aumento de la
vasoconstriccion pulmonar (p. €j., acidosis, hipoxia, hipotermia) y tromboembolismo
pulmonar que conducen a un empeoramiento de la insuficiencia del VD, a veces

con arritmias (Pilkington et al., 2015).

La complicacidn perioperatoria mas peligrosa es la hipotension sistémica debida a
insuficiencia del VD por exacerbacion de la HP. Las taquiarritmias auriculares deben
reducirse con digoxina, amiodarona 0 el uso cauteloso de diltiazem o
betabloqueantes. Debe evitarse el bloqueador de los canales de calcio como el

verapamilo debido a sus propiedades inotropicas y vasodilatadoras negativas que
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pueden exacerbar la hipotension. Se debe tener precaucién con el uso de
betabloqueantes y diltiazem en pacientes con falla severa del VD debido a sus
propiedades inotropicas negativas. Si el paciente esta hipotenso, esta indicada la

cardioversion eléctrica (Olsson et al., 2018).

La infeccién es mal tolerada en pacientes con HP en quienes la reserva contractil
del VD es limitada. La anemia también aumenta el trabajo del VD y debe corregirse
si es significativa. El oxigeno es un vasodilatador pulmonar y el mantenimiento de
una oxigenacion adecuada es de suma importancia en pacientes con HP e
insuficiencia del VD. La acidemia aumenta la RVP vy, por lo tanto, la acidosis debe
tratarse de manera agresiva. De hecho, pequefios grados de alcalemia parecen ser
beneficiosos. Debe evitarse la acidosis respiratoria (el objetivo de pCO2 es <30-35
mmHg) y también esta indicada la pronta correccion de la acidosis metabdlica (pH
objetivo es 27.4) (Aguirre et al., 2018).

Se evita la hipotermia y los escalofrios manteniendo una temperatura corporal de
alrededor de 37 °C. El ventriculo derecho hipertrofiado en la HP es algo
“‘dependiente de la precarga” y es posible que no tolere la deplecion de volumen,
como el sangrado. Por otra parte, el VD responde menos a los liquidos que el
ventriculo izquierdo, y la carga excesiva de volumen también es perjudicial. Para
pacientes resistentes a los diuréticos, puede ser apropiada la introduccién de
ultrafiltracién por varias modalidades. La dilatacién excesiva del VD puede afectar
negativamente al llenado del VI a través del desplazamiento del tabique
interventricular. EI mantenimiento de una presion arterial sistémica adecuada con
vasopresores e inotropicos, ademas del reemplazo de la pérdida de volumen
sanguineo cuando sea necesario, es de suma importancia. Para la mayoria de los
pacientes con respiracion espontanea, una PVC de 5 a 10 mmHg es éptima. Sin
embargo, en un paciente intubado, el nivel de PEEP debe tenerse en cuenta al
evaluar la PVC (Fox et al., 2014).
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La eficacia de la administracion de liquidos en un paciente hipotenso con HP y una
PVC < 10 mmHg, se puede estimar levantando las piernas del paciente, si la PAM
aumenta, bolos pequefios de liquidos intravenosos deberia ser considerado. Por el
contrario, sila PVC es =2 15 mmHg y/o no hay aumento de PAM con la maniobra de
la pierna levantada, los diuréticos pueden ser mas apropiados (Pilkington et al.,
2015).

Hay que tener en cuenta, que los vasodilatadores mas adecuados para usar en el
entorno perioperatorio para reducir la RVP en pacientes que desarrollan ADRVF,
son los agentes inhalados, entre ellos el INO. Los inconvenientes del uso de iNO
incluyen el potencial de generar metabolitos toéxicos y la HP de rebote durante el
destete. El sildenafilo oral o intravenoso puede ayudar a reducir el INO. Las
alternativas al iNO incluyen el iloprost inhalado y el treprostinil inhalado. Con mucha
menos frecuencia, las preparaciones inhaladas de otros prostanoides (p. ej.,
epoprostenol y prostaglandina E1), inhibidores de la fosfodiesterasa-3 (p. e€j.,
milrinona), y los sensibilizadores de calcio (p. €j., levosimendan) se han utilizado
para tratar la HP en el entorno perioperatorio. Las terapias con prostanoides
intravenosos (p. ej., epoprostenol y treprostinil) son agentes apropiados para
pacientes con HAP grave y la insuficiencia ventricular derecha aguda
descompensada que son candidatos para terapia cronica, mientras que los
vasodilatadores sistémicos y pulmonares combinados como: nitroprusiato de sodio,
nitroglicerina, milrinona y levosimendan estan reservados para pacientes con HP
relacionado con insuficiencia cardiaca izquierda descompensada (Aguirre et al.,
2018).

Se deben tener en cuenta varios principios con respecto a las terapias con
vasodilatadores pulmonares: 1) los prostanoides generalmente solo son apropiados
para pacientes con HAP del grupo 1, 2) los vasodilatadores pulmonares selectivos
(orales, inhalados e V), con la excepcion de PDES5I, puede empeorar la insuficiencia
cardiaca izquierda y la hipertensién venosa pulmonar, y 3) los vasodilatadores

pulmonares administrados sistémicamente pueden empeorar la hipoxemia a través
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de la falta en la relacion V/Q y también potenciar la hipotension; por lo tanto,
generalmente deben evitarse en pacientes de riesgo. Como se discutid
anteriormente, cuando estan indicadas para la hipotensién en pacientes con HP y
disfuncién manifiesta del VD, la vasopresina y la norepinefrina generalmente se
prefieren al agonista alfa puro como la fenilefrina. La epinefrina generalmente se
reserva para pacientes en shock severo. En pacientes normotensos que necesitan
soporte inotrépico por insuficiencia del VD, la dobutamina es el farmaco preferido
para mejorar la contractilidad del VD y el GC, y a veces se usa en combinacion con
vasopresina para mantener una presion arterial sistémica adecuada. La dopamina
tiene menos potencial para causar hipotension que la dobutamina, sin embargo,
puede causar mas taquicardia y generalmente no se considera un agente de
primera linea para el tratamiento de pacientes con HP e insuficiencia del VD. El
inodilatador milrinona es muy 0til para pacientes con insuficiencia ventricular
izquierda sistélica e HP; sin embargo, sus efectos vasodilatadores sistémicos
pueden superar los efectos vasculares pulmonares en la HAP y, por lo tanto, debe

evitarse su uso en estos pacientes (Aguirre et al., 2018).

Manejo de las crisis de hipertension pulmonar

El reconocimiento temprano de una crisis de HP es esencial. El inicio se caracteriza
por un aumento en las presiones de llenado de RVP y VD, una disminucion en el
gasto cardiaco, hipotension y una espiral de colapso cardiovascular. Los factores
precipitantes incluyen la induccién de la anestesia (vasodilatacion), laringoscopia,
hipoxemia, ventilacion con presion positiva, extubacion, inflamacion perioperatoria
y embolizacién pulmonar, arritmias y cambios de liquidos posoperatorios (Tabla 7).
Los pasos del manejo se describen a continuacion (Price et al., 2021).
e Tratar la hipotensién agresivamente para prevenir la isquemia del VD, sin
suspender los vasodilatadores pulmonares. Los vasopresores incluyen
noradrenalina (hasta 0,5 pg/kg/min) y vasopresina en dosis bajas (hasta 0,04

unidades min).
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e Reducir la RVP postoperatoria usando vasodilatadores pulmonares
inhalados e intravenosos. EI NO inhalado es un potente agente ideal de

accién rapida en un paciente ventilado.

e Mejorar la funcién del VD mediante la optimizacién de la precarga (objetivo
PVC 8-12 mm Hg), la contractilidad y la poscarga. Una precarga adecuada
puede requerir desafios de liquidos o diuresis cuidadosamente
monitoreados. Los inotropicos adecuados incluyen dobutamina, dopamina y
milrinona (y otros inhibidores de la fosfodiesterasa tipo 3, inhalados o
intravenosos). La reduccién de la poscarga depende de la reduccién de la
RVP.

e El uso de ECMO para apoyar el VD se puede usar como un puente para la

recuperacion posoperatoria o el trasplante.

ECMO y trasplante en el perioperatorio

A pesar de los avances en las terapias, el prondstico de los pacientes con HAP
sigue siendo malo. Los intentos de reanimacion cardiopulmonar en pacientes con
HAP tienen un éxito limitado. Por lo tanto, antes de planificar la cirugia, se debe
considerar el prondstico a largo plazo y la idoneidad de la reanimacion avanzada y

otras modalidades invasivas (Price et al., 2021).

En algunos pacientes, la ECMO veno-arterial puede ser una opcion para apoyar el
VD como puente para la recuperacion o el trasplante después de una cirugia de alto
riesgo. En casos de muy alto riesgo, el equipo puede considerar la insercion electiva
de vainas vasculares ECMO en el momento de la induccidn anestésica para facilitar
la transferencia rapida a ECMO (Price et al., 2021).
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Propuesta de protocolo para el manejo anestésico perioperatorio en
pacientes con hipertension pulmonar sometidos a cirugia no

cardiaca.

Objetivo general y especifico

e Sugerir un protocolo para el abordaje anestésico de los pacientes con
hipertension pulmonar que seran llevados a cirugia no cardiaca de
emergencia.

e Brindar una propuesta de protocolo para el manejo anestésico 6ptimo de los
pacientes con hipertension pulmonar que deben ser llevados a cirugia no
cardiaca, basados en los recursos que dispone la Caja Costarricense del
Seguro Social (CCSS)

A continuacion, se sugiere propuesta de protocolo para el manejo anestésico

perioperatorio:

Valoracion preoperatoria:

e Definir si el paciente tiene diagndstico de HP o sospecha de esta
enfermedad. Si el paciente tiene sospecha clinica y es un procedimiento
electivo, se debe suspender cirugia y optimizar al paciente, de lo contrario
manejarlo como se describe a continuacion.

e Evaluacién del riesgo que tenga en cuenta su estado funcional, la gravedad

de la enfermedad y el tipo de cirugia propuesta.

1. Historia clinica:

- ldentificacion de paciente

- Antecedentes Personales Patolégicos: historia de cardiopatia congénita,
adquirida, tromboembolias, enfermedades pulmonares, trastornos
hematoldgicos, HIV. Indagar por el diagnostico de la HP, tratamiento que usa

y si tiene un control adecuado de la enfermedad.
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Antecedentes Personales no patoldgicos: valorar si hay historia de alergias,
uso de drogas.

Antecedentes quirdrgicos: historia de cirugias previas, complicaciones
asociadas, tipo de anestesia, nauseas y vomitos posoperatorio.

Historial de hospitalizaciones y cual fue la causa, anotar evolucién de la
misma.

Capacidad funcional: anotar los METS. Anotar la clase funcional NYHA.
Motivo de consulta y padecimiento actual: motivo de la cirugia o del
procedimiento diagnostico a realizar. Ademas, tipo de cirugia y técnica
(ortopédica, uso de cemento 6seo, uso de torniquete, cirugia laparoscopica).
Es importante valorar historia de fatiga general, disnea y dolor toracico de

esfuerzo, sincope.

Examen fisico:

Peso y talla

Signos vitales y tendencia

Examen fisico por aparatos y sistemas: buscar signos de insuficiencia
ventricular derecha como: galope S3 del ventriculo derecho, hepatomegalia,
distencion abdominal por ascitis y edema periférico. Los crepitantes
pulmonares son indicativos de insuficiencia cardiaca izquierda o enfermedad
pulmonar intersticial.

Buscar predictores de via aérea dificil, ventilacion dificil.

Pruebas de laboratorio

Hemograma, pruebas de funcion renal, electrolitos, pruebas de funcién
hepatica, pruebas de coagulacion, VIH, pruebas de funcion tiroidea, péptido
natriurético cerebral (pro BNP).

Gases arteriales

Examenes de gabinete:

Electrocardiograma
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Radiografia de térax
Ecocardiograma reciente

Cateterismo cardiaco reciente

Valoracion de riesgo quirdrgico:

No hay predictores de morbimortalidad establecidos, pero se puede indagar
los factores de riesgo del paciente y el procedimiento quirargico.

Factores de riesgo del paciente: edad avanzada, Clase funcional NYHA = 2,
6MWD < 300 m, antecedentes de enfermedad de las arterias coronarias,
HVD con disfuncion sistolica grave, embolia pulmonar, insuficiencia renal
cronica, presion arterial pulmonar media muy alta, proBNP alto.

Factores de riesgo quirdrgicos: Cirugia de emergencia, cirugia de riesgo
intermedio/alto, duracién de la anestesia > 3 h y uso intraoperatorio de

vasopresores

Planificacion multidisciplinar de la cirugia:

El manejo perioperatorio de los pacientes con HP implica con frecuencia un
enfoque de equipo multidisciplinario que incluye médicos subespecialistas
como anestesidlogo cardiovascular, cardidlogos y médicos de cuidados
intensivos/pulmonares, ademas miembros del equipo de atencion médica

(enfermeras, terapeutas respiratorios y farmacéuticos).

Manejo anestésico:

Preparacién basica: lineas intravenosas y las jeringas deben desairarse
meticulosamente, mantas de calentamiento de aire forzado,
intercambiadores de calor y humedad en el circuito de respiracion y liquidos
intravenosos tibios para prevenir la hipotermia.

Monitorizacion

Monitoreo basico: oximetria de pulso, electrocardiograma continuo, presion
arterial no invasivo, temperatura central.

Monitoreo de la conciencia: BIS, sedline, entropia.



68

Monitorizacion invasiva:

Linea arterial: se coloca para la mayoria de procedimientos, esta nos
brinda control hemodinamico rapido y la toma de muestras de sangre
para el andlisis de gases arteriales (ventilacion adecuada y
normocarbia).

Catéter venoso central: para monitorizar la PVC desde el inicio, y toma
de muestras de sangre venosa para evaluar la saturacion de oxigeno
como un indice de la idoneidad del gasto cardiaco.

Catéter de la arteria pulmonar: para monitorear la saturacion venosa
mixta continua para una evaluacion en tiempo real de la extraccion de
oxigeno y el rendimiento cardiaco global, asi como las tendencias de
monitoreo.

Andlisis del contorno del pulso arterial y termodilucion: Volume View y
Flo-Trac de Edwards Lifesciences.

Ecocardiografia transesofagica: es un complemento o una alternativa
a la monitorizacién intraoperatoria con catéter de la AP. Indicado en
casos con pérdida significativa de sangre, administracion rapida de
liquidos intravenosos, también para evaluar el tamafio y la funcion del
corazon derecho, asi como el volumen sistolico, ademas, la
evaluacion cualitativa continua de la funcién biventricular y la

interdependencia ventricular.

Manejo hemodindmico:

Se necesita el mantenimiento farmacolégico de la presion de perfusion

arterial sistémica y coronaria para compensar la hipotension inducida por la

anestesia o el procedimiento.

Evaluar y mantener la euvolemia guiado con el monitoreo hemodinamico.

Vasoconstrictores

l. Fenilefrina: restauran la presion adecuada de la raiz aértica sin

aumentos marcados en la RVP

Vasopresores con propiedades inotrépicas:
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l. Norepinefrina o epinefrina: se prefiere en pacientes con

disfuncién del ventriculo derecho franca
- Dilatadores pulmonares:

l. Prostanoides intravenosos (apropiado en pacientes con HAP),
nitroprusiato de sodio o nitroglicerina (pacientes con
insuficiencia cardiaca izquierda): reducen la poscarga del VD,
mejorando la funcion del VD.

Il. Prostanoides inhalados y el 6xido nitrico son mas adecuados
para su uso en el quiréfano debido a su selectividad pulmonar,
ademas aumentan la PaO?2 al llegar a regiones bien ventiladas

del pulmén y mejorar la relacién entre ventilacion y perfusion.

d. Premedicacion /sedacion:

- Las benzodiacepinas (midazolam), se pueden utilizar con el paciente
monitorizado y con oxigeno suplementario. Tomar en cuenta que disminuye
la FC, puede aumentar la RVP por retencibn de CO2. Evitar en apnea
obstructiva del suefio y pacientes con via aérea dificil.

- Analgesia: opioide de accion corta como el fentanilo.

- Profilaxis antibidtica segun corresponda el caso.

- Pre oxigenacién adecuada para llenar la capacidad residual funcional (CRF)

de oxigeno.

e. Induccién anestésica:

- El propofol, tiopental o midazolam: disminuyen la FC, pueden disminuir la
contractilidad del VD, y aumentan la RVP por la apnea que pueden producir,
por lo que es importante ventilar al paciente durante ese periodo hasta
asegurar la via aérea del paciente.

- Evitar la hipoxemia, la estimulacién simpatica (laringoscopia), la hipercapnia,
y las presiones ventilatorias elevadas ya que aumentan la RVP.

- La ketamina puede proporcionar mas estabilidad, pero puede precipitar

taquicardia o arritmias.
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Manejo de la via aérea y ventilacion:

Es extremadamente importante garantizar la permeabilidad de las vias
respiratorias independientemente del dispositivo a utlizar o técnica
anestésica.

El oxigeno actla vasodilatador pulmonar directo, y se administra con
frecuencia en alta concentracion.

Valorar intubacion despierta con fibroscopia éptica en pacientes con via
aérea dificil. Tiene la desventaja de la estimulacién simpética que puede
producir, pero con el beneficio de evitar un periodo de mala ventilacion y
posible vasoconstriccion pulmonar inducida por hipoxia.

El manejo ventilatorio debe implicar el uso de FiO2 mas altas,
hiperventilaciéon cuando sea necesario para lograr una PaCO2 de 30 a 35
mmHg o menos, PEEP < 15 mmHg (preferiblemente entre 5y 10 cm H20),
y mantenimiento de los volimenes pulmonares en la capacidad residual
funcional normal. Evitar la hipoxemia, presion inspiratoria > 30 mm Hg, PEEP
alta (>15mmHg), hipercapnia, acidosis.

Gases arteriales seriados para mejorar o0 corregir cualquier problema

ventilatorio y/o acido base.

. Mantenimiento de la anestesia:

Adecuada profundidad anestésica
Adecuada analgesia

Normotermia, normoglicemia
Mantener euvolemia

Objetivos hemodinamicos:

l. PAM = 55 a 60 mmHg

Il. PAS = 80 mmHg

Il SvO2 saturacion 92% a 100%
V. RAP <10 mm Hg

V. PAPM < 35 mm Hg
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VI. Relacion RVP/RVS < 0.5 (si es posible)
VIl. PCWP de 8 a 12 mmHg
VIIl.  IC 22,2 I/min/m2

Manejo hemodinamico con los farmacos antes descritos.

Postoperatorio inmediato:

Valorar extubacion individualizada

Se recomienda retrasar la extubacién en los procedimientos prolongados que
requieren un gran volumen de liquido intravenoso o en presencia de cualquier
indicacion de insuficiencia cardiaca derecha.

Manejo del dolor bien planificado para minimizar la activacién simpatica y los
aumentos en la RVP. La analgesia epidural, los bloqueos de nervios
periféricos y los analgésicos no opiaceos son estrategias utiles para el
manejo del dolor posoperatorio.

El control postoperatorio inmediato debe ser en la unidad de cuidados
intensivos.

Evitar la hipotermia

Los pacientes con apnea obstructiva del sueiio pueden beneficiarse del
aumento de su ventilacion por minuto con CPAP o BIPAP.

La monitorizacion invasiva (linea arterial, catéter venoso central o de arteria
pulmonar) y la ecocardiografia son fundamentales para determinar las
causas de la inestabilidad hemodinamica.

Examenes seriados frecuentes para identificar y tratar rapidamente los
factores que pueden precipitar la insuficiencia ventricular derecha aguda
descompensada

La complicacion mas frecuente es la hipotension sistémica debida a
insuficiencia del VD por exacerbacion de la HP. Las taquiarritmias auriculares
deben reducirse con digoxina, amiodarona o el uso cauteloso de diltiazem o
betabloqueantes. No usar bloqueadores de los canales de calcio.

Taquiarritmias con hipotensién esté indicada la cardioversion eléctrica.
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El mantenimiento de una presién arterial sistémica adecuada con
vasopresores e inotropicos, ademas del reemplazo de la pérdida de volumen
sanguineo cuando sea necesario, es de suma importancia. La epinefrina
generalmente se reserva para pacientes en shock severo.

Los pacientes con respiracion espontanea, una PVC de 5 a 10 mmHg es
Optima.

Los vasodilatadores mas adecuados para usar en el entorno perioperatorio
para reducir la RVP en pacientes que desarrollan insuficiencia ventricular
derecha aguda descompensada, son los agentes inhalados, entre ellos el
NOi, como se discutié anteriormente.

En pacientes normotensos que necesitan soporte inotropico por insuficiencia
del VD, la dobutamina es el farmaco preferido para mejorar la contractilidad

del VD y el GC, y mantener una presion arterial sistémica adecuada.

Manejo de las crisis de hipertension pulmonar

El reconocimiento temprano de una crisis de HP es esencial. El inicio se caracteriza

por un aumento en las presiones de llenado de RVP y VD, una disminucion en el

gasto cardiaco, hipotension y una espiral de colapso cardiovascular. Los factores

precipitantes incluyen la induccion de la anestesia (vasodilatacién), laringoscopia,

hipoxemia, ventilacion con presion positiva, extubacion, inflamacion perioperatoria

y embolizacién micropulmonar, arritmias y cambios de liquidos posoperatorios.

Los pasos del manejo se describen a continuacion:

Tratar la hipotension agresivamente para prevenir la isquemia del VD, sin
suspender los vasodilatadores pulmonares. Uso de vasopresor como la
noradrenalina (hasta 0,5 ug/kg/min)

Reducir la RVP postoperatoria usando vasodilatadores pulmonares
inhalados e intravenosos. ElI NO inhalado es un potente agente ideal de
accion rapida en un paciente ventilado. Los agentes nebulizados incluyen
prostaciclina (iloprost y milrinona). Los agentes intravenosos incluyen

prostaciclina y sildenafilo.



73

Mejore la funcién del VD mediante la optimizacion de la precarga (objetivo
PVC 8-12 mm Hg), la contractilidad y la poscarga. Una precarga adecuada
puede requerir desafios de liquidos o diuresis cuidadosamente
monitoreados. Los inotropicos adecuados incluyen dobutamina, dopamina y
milrinona (y otros inhibidores de la fosfodiesterasa tipo 3, inhalados o
intravenosos). La reduccién de la poscarga depende de la reduccién de la
RVP.

El uso de ECMO para apoyar el VD se puede usar como un puente para la

recuperacion posoperatoria o el trasplante.
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Discusion

En los dltimos afios los avances en el tratamiento de la HP siguen en crecimiento,
sin embargo, el pronostico sigue siendo deletéreo y mas aun en ambito
perioperatorio. Como se documenté en esta revision, la morbimortalidad es alta, y
las principales complicaciones ocurren en las primeras 48 horas a 72 horas y dentro
de las mas frecuentes se pueden mencionar la insuficiencia respiratoria,

insuficiencia cardiaca, extubacién tardia, estancia prolongada en UCI, entre otros.

Hay condiciones perioperatorias (dolor, hipoxia, hipercapnia, uso de PEEP, etc) que
pueden descompensar la mecanica del ventriculo derecho y llevar a paro cardiaco
y muerte, es por eso que siempre se recomienda no someter a un procedimiento
quirdrgico y a anestesia general, hasta donde sea posible, si esto no es una opcion
se recomienda llevarlos a sala de operaciones lo mas compensados posibles y con
anestesiologos expertos en el tema, ya que esto puede mejorar el pronostico

postoperatorio.

Se recomienda que el anestesidlogo realice una valoracion preoperatoria
exhaustiva, indagar por la capacidad funcional, una historia clinica completa, un
examen fisico detallado, valorar las pruebas de laboratorio y gabinete, clasificar el
riesgo perioperatorio y dar recomendaciones para optimizar al paciente si es
necesario. Ademas, el anestesidlogo debe fijar sus objetivos hemodinamicos
durante el perioperatorio, y para esto debe de contar con monitoreo hemodinamico
basico y avanzado que le permita guiar su manejo en el intraoperatorio. Es
fundamental un manejo adecuado de la via aérea, evitar condiciones ventilatorias
gue conllevan a una vasoconstriccion pulmonar, y también tener conocimiento en la
practica de ecocardiograma transesofagico para su evaluacioén periodica durante la

cirugia o inestabilidad hemodinamica aguda.

Ademas, el manejo intraoperatorio debe contar con los diferentes medicamentos

para la HAP, tales como los medicamentos que disminuyen la poscarga del VD
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(prostanoides, oOxido nitrico) y aquellos que aumentan la perfusion miocardica
(milrinona, levosimendan, dobutamina, epinefrina, norepinefrina y vasopresina).
No se debe pasar por alto las consideraciones especiales segun el tipo de cirugia

(ortopedia, laparoscopia, cirugia de térax, etc).

Después del acto quirdrgico es imprescindible el manejo en UCI, dado que es el
momento critico para que ocurran la mayoria de eventos que aumentan la
morbimortalidad. De igual forma se debe evitar cualquier evento que descompense
la HAP.

Actualmente, no existen pautas o guias estandarizadas para el manejo
perioperatorio de estos pacientes, pero si se requiere una comprension sélida y una
consideracion cuidadosa de los efectos hemodinamicos de los agentes anestésicos,
la ventilacion con presion positiva y los cambios de volumen asociados con la cirugia
para prevenir la insuficiencia ventricular derecha aguda.

De momento no se sabe el impacto de la anestesia sobre la morbimortalidad de
estos pacientes, pero si es claro que entre mas optimo esté el paciente, su

pronostico va a mejorar proporcionalmente.
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Conclusiones:

e La anestesia y la cirugia en pacientes con HP se asocian con una alta
morbilidad y mortalidad perioperatorias y, en general, se deben evitar las
cirugias electivas.

e El manejo perioperatorio exitoso requiere un abordaje multidisciplinario que
involucre al especialista en HP, anestesidlogos, médicos de cuidados
intensivos y miembros del equipo de atencion médica afines.

e La planificacion preoperatoria debe incluir una evaluacion cuidadosa del
riesgo, teniendo en cuenta el tipo de cirugia, asi como la etiologia y la
gravedad hemodindmica de la HP, el estado funcional del paciente y otras
comorbilidades medicas.

e Si es posible, se debe intentar la optimizacion de la hemodinamica y el
manejo de las comorbilidades antes de la cirugia.

e Los agentes anestésicos, la ventilacion mecénica y las condiciones
relacionadas con cirugias especificas tienen efectos profundos en el
acoplamiento de la arteria pulmonar y el ventriculo derecho, y una
comprension profunda de estos efectos fisioldgicos, asi como contar con un
anestesiologo experimentado, son de suma importancia para el manejo
perioperatorio exitoso de pacientes con HP.

¢ El manejo posoperatorio debe incluir un control hemodinamico vigilante con
evaluacion seriada, optimizacion de la hemodinamica, evitar los factores que
causan vasoconstriccion pulmonar y, cuando sea nhecesario, la
administracion de inopresores y vasodilatadores pulmonares, cuya eleccion
se basa en gran medida en la etiologia de la HP.

e En el futuro, los estudios de pacientes con HP sometidos a anestesia y
cirugia deberian proporcionar una mayor comprension de los factores de

riesgo y un manejo perioperatorio 6ptimo de estos pacientes complejos.



Manejo anestésico perioperatorio en
pacientes con hipertension pulmonar
sometidos a cirugia no cardiaca.

Se define: Presiéon de la arteria
pulmonar media (PAPm) >20 mmHg
medida por cateterismo cardiaco
derecho durante el reposo

Clasificacién clinica:
Grupo |:HAP idiopdtica, hereditaria, drogas y
toxinas, etc
Grupo II: HP por enfermedad del corazén
izquierdo
Grupo lll: HP por enfermedades pulmonares
y/o hipoxia
Grupo IV: HP tromboembdlica crénica
Grupo V: HP con mecanismos
multifactoriales

Valoracién preanestésica

Manejo anestésico

Manejo posoperatorio

FICHA TECNICA

Diagnéstico
Sintomas y signos: disnea, dolor toracico, mareos y sincope,
palpitaciones, hemoptisis.
EKG: onda p pulmonale, eje a la derecha, HVD, BRDHH y prolongacion
del intervalo QTc.
Radiografia de térax: dilatacién de la AD y VD
Gases arteriales: PaO2 normal o baja y PaCO2 disminuye.
Ecocardiografia transtoracica: T PAP sistdlica, T presion AD, T de las
cardiacas derechas, forma y funcion anormal del tabique
interventricular, T del grosor de la pared del VD, derrame pericardico y
la AP principal dilatada.

Cateterismo cardiaco derecho: confirma el diagndstico

Historia clinica y examen fisico, pruebas de laboratorio y gabinete,
ecocardiograma transtoracico, cateterismo cardiaco derecho. Valoracion
del riesgo preoperatorio.

Objetivos hemodinamicos, durante el periodo perioperatorio
PAM > 55 a 60 mmHg - PAS > 80 mmHg
SvO2 saturacion 92% a 100% - RAP < 10 mm Hg
PAPM < 35 mm Hg - Relacién RVP/RVS < 0.5
PCWP de 8 a 12 mmHg - IC 22,2 |/min/m2

Técnicas anestésicas: Anestesia regional, epidural o general

Prevenir la hipotermia y aire en las jeringas.

Via aérea: Evitar: Hipoxemia, presion inspiratoria > 30 mm Hg, PEEP alta
(>15mmHg), Hipercapnia,Acidosis) Promover: FiO2 100%, hipocapnia
permisiva (pCO2 <30-35 mmHg), alcalosis (pH >7.4), Volumen ventilatorio
Optimo.

Vigilancia: linea arterial, catéter AP, CVC para PVC, andlisis del contorno del
pulso arterial, ecocardiografia transesofagica.

Hemodinamica: vasoconstrictores:fenilefrina y vasopresina, norepinefrina o
epinefrina. Vasodilatadores: prostanoides nitroprusiato de sodio vy
nitroglicerina.

Seguimiento en UCI

Mayor morbilidad y mortalidad

Riesgo de disfuncion del VD (48 a 72 h POP)

Examenes laboratorio seriados

Monitorizacion invasiva (linea arterial, CVC o de arteria pulmonar) y la ecocardiografia.
Evitar hipotension sistémica, taquiarritmias auriculares (evitar el bloqueador de los
canales de calcio)

Evitar infecciones, anemia, acidemia, hipotermia y escalofrios.

Mantener FiO2 altas

Uso de vasopresones y vasodilatadores pulmonares segiin requiera.
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