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Palabras clave

RESUMEN

> Hipertension pulmonar
tromboembdlica crénica.

> Trombo intraventricular.

> Resonancia magnética
cardiaca.

> Cirugia combinada

La hipertensién pulmonar tromboembdlica crénica es una enfermedad poco conocida, con incidencia cre-
ciente en las Ultimas décadas y elevada morbimortalidad. El diagndstico precoz continda siendo todo un
reto, pero es fundamental para mejorar el prondstico vital de estos pacientes. Existen casos, como el que
presentamos en este articulo, en los que esta enfermedad se asocia con la presencia de trombos en el
ventriculo derecho en los que la cirugia combinada con tromboendarterectomia y exéresis de la masa es la
mejor opcién tanto para el tratamiento como para tener la confirmacion diagnéstica definitiva.
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> Chronic thromboembolic
pulmonary hypertension.

> [ntraventricular thrombus.
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Chronic thromboembolic pulmonary hypertension is a little known disease, with an increasing incidence in
recent decades and high morbidity and mortality. Early diagnosis continues to be a challenge, but it is essential
to improve the vital prognosis of these patients. There are cases, such as the one presented in this article, in
which this disease is associated with the presence of thrombi in the right ventricle in which surgery combined
with thromboendarterectomy and mass exeresis is the best option for both treatment and definitive diagnostic
confirmation.

Presentacion del caso

aplanada en V1-V2 . En la analitica destaca elevacion de los niveles de dimero D
(4.000 mg/L) y de NTproBNP (1.700 pg/mL) con troponina | ultrasensible normal
(20 ng/L). Se realiza un angio-TC de arterias pulmonares que muestra un trom-

Se trata de una mujer de 46 anos, sin alergias conocidas ni habitos téxicos. Como
antecedentes Unicamente destacaba obesidad y un episodio de trombosis ve-
nosa profunda (TVP) dos afos antes en el contexto de inmovilidad por un trau-
matismo en el tobillo. Acude a Urgencias por disnea con esfuerzos de moderada
intensidad asociada a dolor en costado izquierdo que empieza a notar hace tres
meses y ha progresado hasta hacerse de minimos esfuerzos.

La exploracién fisica es anodina, aunque la paciente muestra tendencia a la
hipotension (90/75 mmHg), la frecuencia cardiaca es normal y la saturacion
de oxigeno a aire ambiente es del 94 %. Se realiza un ECG que muestra onda T

o0%0

boembolismo pulmonar (TEP) bilateral con sobrecarga de cavidades derechas y
un defecto de replecion de contraste en el ventriculo derecho (VD) en probable
relacion con un trombo intraventricular (Figuras 1y 2).

La paciente ingresa en la unidad de Cuidados Intensivos con el diagnéstico de
TEP de riesgo intermedio-alto (PESI IV) para monitorizacion estricta e inicio de
tratamiento con heparina sédica. Presenta mala evolucion hemodinamica en las
siguientes horas, asociada a anemizacién importante (Hb 7 g/dL) por sangrado
menstrual. Tras contactar con la unidad de Hemodinamica se decide realizar una
trombectomia mecénica urgente (Video 1). Se realiza tromboaspiracion a nivel
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de la rama lobar inferior izquierda con extraccion de gran cantidad de trombo
organizado y de aspecto fibrético asociado a trombo rojo fresco con lo que se
produce una reduccion aguda de las presiones pulmonares, con descenso de la
presion arterial pulmonar media inicial de 57 mmHg a 45 mmHg tras el procedi-
miento) y mejorfa de la saturacién de oxigeno. Tras el procedimiento evoluciona
favorablemente, lo que permite el alta a la planta de Medicina Interna, donde se
mantiene el tratamiento anticoagulante. Se realiza un ecocardiograma transtora-
cico (ETT) de control que muestra persistencia del trombo en VD asociado a datos
de hipertension pulmonar severa (Videos 2 y 3, Figura 3). Se descartan condicio-
nes protromboticas y finalmente se procede al alta con anticoagulacion a dosis
plena con anticoagulantes de accién directa (ACOD) y con revision programada
en la unidad multidisciplinar de Hipertension Pulmonar de nuestro centro.

Figura 1. AngioTC de arterias pulmonares. Defecto de replecién en
arteria lobar inferior izquierda (oclusion casi total de la luz) y multiples ramas
segmentarias y subsegmentarias de lébulo inferior derecho. Opacidad
periférica en I6bulo inferior izquierdo en relacion con infarto pulmonar.

Figura 2. AngioTC de arterias pulmonares. Defecto de replecion de
aproximadamente 20 mm en ventriculo derecho en relacion con trombo
intraventricular.

Sl

Video 1. Trombectomia mecanica. Tromboaspiracién en arbol bronquial
izquierdo.
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Video 2. Ecocardiografia transtoracica: plano apical, 4 camaras. VD
dilatado con masa hiperecogénica de bordes irregulares(didmetro maximo
de 36 mm).
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Figura 3. Ecocardiografia transtoracica: plano apical, 4 camaras,
doppler color. Insuficiencia tricuspidea (velocidad maxima: 4,5 m/s
y gradiente méximo: 77,1 mmHg) que permite estimar una PSAP de
90 mmHg, compatible con hipertensién pulmonar severa.

Video 3. Ecocardiografia transtoracica: plano paraesternal, eje corto.
Sobrecarga de presién de cavidades derechas. Defomacion y aplanamiento
en D de predominio sistélico del septo interventricular.
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R E T I C Revista de ecocardiografia

En el seguimiento se solicita una resonancia magnética cardiaca (RMC) que se rea-
liza tras tres meses de tratamiento anticoagulante 6ptimo (Video 4, Figura 4). El
estudio muestra persistencia de la masa en VD (dimensiones en 4 camaras:
21 x 12 mm) sugestiva de trombo y persistencia de trombo en arteria pulmonar
izquierda. Ante dichos hallazgos, se decide ingreso hospitalario en Cardiologfa
para intensificar el tratamiento anticoagulante con heparina no fraccionada y
reevaluacion de la masa. Tras esta prueba terapéutica, una nueva RMC mostrd
que la masa de VD no habia reducido su tamano.

Se realiza un cateterismo derecho intraoperatorio que muestra unas presiones
pulmonares de 60/40 (47) mmHg y se lleva a cabo la cirugfa sin complicaciones
intra/perioperatorias, con una importante disminucién de las presiones pulmo-
nares en el cateterismo postquirdrgico: 34/15 (24) mmHg. Los hallazgos intrao-
peratorios confirmaron la presencia de una masa ventricular derecha adherida a
la cuerda tendinosa del velo septal de la valvula tricispide y trombos en arterias
lobares de l6bulos inferiores de ambas arterias pulmonares, asi como trombos
distales en ramas segmentarias y subsegmentarias. Finalmente se comprobd
que la masa ventricular correspondia a un trombo organizado.

Enla primera revision, al mes tras la cirugfa, la paciente se encuentra asintomati-
ca, en clase funcional NYHAI.

Video 4. Resonancia magnética cardiaca: plano sagital, secuencia de
cine. Presencia de trombo intraventricular derecho a nivel de segmentos
medios.

Figura 4. Resonancia magnética cardiaca.Técnicas de caracterizacion
tisular de la masa cardiaca en ventriculo derecho. Mapas de T1 pre- y
poscontraste, de T2 y de realce tardio. Patrén de imagen compatibles con
trombo.

Se presenta el caso en sesién médico-quirdrgica y finalmente se decide realizar
la exéresis quirirgica de la masa de VD tanto por ser una masa de elevado ries-
go embdlico como para poder comprobar de forma definitiva el diagnéstico
de trombo. La coexistencia de enfermedad tromboemboélica pulmonar que,
dada la clinica larvada al diagnostico del TEP sugiere ser cronica, plantea la ciru-
gia combinada con tromboendarterectomia y exéresis de la masa de VD como
opcion preferente. Ante esto, se remite a la unidad de Hipertensién Pulmonar
del hospital de referencia para realizar ambos procedimientos (Figuras 5 y 6).
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Figura 5. Muestra quirudrgica. Exéresis de masa friable de 30 x 15 mm en
cavidad ventricular derecha, adherida a cuerda tendinosa de velo septal de
la valvula tricuspide.

Figura 6. Tromboendarterectomia pulmonar bilateral. Hallazgos
intraoperatorios. Abundante material trombdtico créonico adherido a las
paredes de los vasos pulmonares segmentarios y subsegmentarios.

Discusion

La enfermedad tromboembodlica venosa, manifestada en forma de trombosis
venosa profunda (TVP) o TEP, es la tercera causa de morbimortalidad cardiovas-
cular, tras el infarto agudo de miocardio y el ictus. La incidencia anual del TEP os-
cilaentre 39-115 casos cada 100.000 habitantes'. Se ha reportado que, posterior
aun TEP, la mitad de los pacientes desarrollan insuficiencia cardiaca (IC) derecha
al menos de grado moderado, y un menor porcentaje presentara hipertension
pulmonar tromboembdlica crénica (HPTEC)?
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Actualmente, la HPTEC continua siendo un reto diagnéstico debido a la baja in-
cidencia de la enfermedad y la falta de signos especificos en su debut. La preci-
sion en la interpretacion de pruebas de imagen es crucial para llegar al diagndés-
tico, siendo el cateterismo cardiaco derecho y la angiografia pulmonar el gold
standard para la evaluacién anatémica y hemodinamica.

La relevancia de este caso radica en el hallazgo incidental de una masa intracar-
diaca en el contexto del diagndstico de un TEP con datos que sugieren la pre-
sencia de HPTEC:. El hallazgo de una masa intracardiaca requiere un diagnostico
diferencial que, gracias a los avances en imagen cardiaca avanzada, permite
llegar a una alta sospecha diagnostica mediante técnicas de imagen no invasi-
vas como la ecocardiografia, la tomograffa computarizada (TC) o la resonancia
magnética (RMN).

Los trombos intraventriculares son las masas cardiacas mas frecuentes, se ca-
racterizan por ser de ecogenicidad diferente al miocardio y contorno homogé-
neo con movimiento sincrénico a la pared cardiaca a la que se fijan. En la TC se
muestran como masas de baja atenuaciény ausencia de captacion de contraste
yodado. Sin embargo, la modalidad de eleccién para la caracterizacion tisular de
una masa cardiaca es la RMN. La secuencia de mapeo de tiempo de inversion
(look-looker) es especialmente interesante para la deteccion de trombos, ya que
muestra un patron muy caracteristico en el que la masa aparece isointensa con
respecto al miocardio sano con tiempos de inversion cortos e hipointensa con
tiempos de inversion largos*.

En pacientes con trombo intraventricular que no se reduce a pesar de anticoa-
gulacion optima el riesgo de eventos embdlicos es elevado, por lo que la trom-
bdlisis no parece el tratamiento de primera eleccién debido un alto riesgo de
embolizacion.

Por otro lado, el tratamiento de eleccion de la HPTEC es la endarterectomia
pulmonar (EAP) (clase de recomendacién I) para pacientes con lesiones ac-
cesibles en las arterias pulmonares®. El tratamiento percutdneo (angioplastia
pulmonar con balén) se reserva para casos inoperables o de HPTEC persis-
tente/recurrente a pesar de la EAP; sin olvidar el componente microvascular
de esta enfermedad, para el cual se disponen de farmacos como el riociguat
(estimulador de guanilato).

La presencia de trombos en el VD es un factor importante en el manejo de esta
enfermedad que orienta a la necesidad de cirugia combinada con exéresis del
tromboy EAP.

Conclusion

La complejidad en el diagndstico y manejo de pacientes con HPTEC y su mal
prondstico sin tratamiento adecuado, hace necesario un abordaje multidiscipli-
nar y derivacion precoz a un centro de referencia experto para la eleccion de
la terapia éptima de forma individualizada. Independientemente del tipo de
tratamiento administrado, los pacientes con HPTEC deben recibir seguimiento
periddico con el objetivo de disminuir la morbimortalidad de una enfermedad
que suele iniciarse a edad precoz.
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Ideas para recordar

La hipertension pulmonar tromboembodlica crénica es una enfermedad
rara con incidencia creciente en las Ultimas décadas y elevada morbimorta-
lidad en ausencia de tratamiento.

Se ha descrito asociacion entre la HPTEC y la presencia de trombos en las
cadmaras cardiacas derechas lo que es importante ya que condiciona tanto
la actitud diagndstica como el tratamiento.

La RMN cardiaca es especialmente Util en este contexto por su capacidad
para realizar técnicas de caracterizacion tisular que son muy Utiles para el
diagndstico.

Un diagnostico precoz permite la derivacion a centros de alta experiencia
en cirugias combinadas (exéresis de trombo y EAP) para minimizar la mor-
bimortalidad y mejorar el prondstico vital de los pacientes.
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