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RESUMEN. Los sintomas respiratorios en el paciente
hepatdpata se limitaban anteriormente a la disnea condi-
cionada por la presencia de liquido de ascitis a tension.
Actualmente sabemos que hasta 70% de los pacientes
con cirrosis puede cursar con disnea no atribuible a la
ascitis. La presencia de cortocircuitos intrapulmona-
res, hipertension portopulmonar, aumento de la per-
meabilidad vascular pulmonar, circulacion hiperdina-
mica, varices pulmonares y sindrome hepatopulmonar
tienen caracteristicas especificas de presentaciony, por
otro lado, enfermedades especificas del higado pueden
cursar con manifestaciones pulmonares como sello dis-
tintivo propio. El presente trabajo aborda las manifes-
taciones pulmonares de las enfermedades hepdticas y
aquellas enfermedades hepdticas que cursan con alte-
raciones respiratorias especificas, asi como su diagnos-
tico y tratamiento.
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INTRODUCCION

Las alteraciones y sintomas pulmonares son comunes
en los pacientes con enfermedad hepatica crénica. Se
ha establecido que 70% de los pacientes en evaluacion
para trasplante hepatico presentan disnea, las altera-
ciones en los gases arteriales se han reportado hasta en
45%, y la alteracion en las pruebas de funcion respira-
toria en 50%.

Dentro del espectro de desdrdenes pulmonares los vas-
culares son los mas importantes como el sindrome he-
patopulmonar, la hipertension portopulmonar, el aumento
en la permeabilidad vascular pulmonar, la circulacion
hiperdinamica, las varices pulmonares y el sindrome de
insuficiencia respiratoria progresiva del adulto (SIRPA).
El hidrotdérax hepatico como complicacion de la hiper-
tension portal y las enfermedades especificas del higado
como la deficiencia de alfa-1 antitripsina, cursan con
alteraciones dentro de la hepatopatia de base. En esta
revision nos concretaremos a hablar del sindrome he-
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ry signs and symptoms. The aim of this chapter to analyze
pulmonary manifestations of end-stage liver disease and
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patopulmonar, la hipertension portopulmonary el hidro-
térax hepatico.

SINDROME HEPATOPULMONAR (SHP)

El sindrome hepatopulmonar consiste en la triada de dis-
funcién hepatica, dilataciones vasculares intrapulmona-
res e hipoxemia, en ausencia de alteraciones cardiopul-
monares intrinsecas' (Cuadro 1).

Kennedy y Kundson fueron los primeros en usar el tér-
mino de SHP al describir en un paciente con enfermedad
hepatica alcohélica la presencia de disnea e hipoxemia.
Sin embargo, ésta no es la primera definicion y descrip-
cion de la triada, porque en 1884 Fluckiger describio a
una mujer de 37 afios con hepatopatia de base quien desa-
rrolld cianosis y digitacion cubital.>® Estudios actuales
demuestran que 40% de los pacientes cirroticos tienen
vasodilataciones intrapulmonares detectables, y entre 8-
15% desarrolla alteraciones en la oxigenacion que con-
diciona limitaciones funcionales importantes.* Pocos da-
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tos acerca del curso clinico una vez hecho el diagndsti-
co se conocen, se reporta una mortalidad de 41% con
una media de seguimiento de 2.5 afios (margen 1-5 afios)
después de establecido el mismo.’

Fisiopatologia

Las dilataciones precapilares y capilares difusas (arri-
ba de 500 micrometros en areas subpleurales, normal 8
a 10 micrometros) son la observacion patologica frecuen-
te documentada en autopsia de pacientes con enferme-
dad hepatica e hipoxemia.® Las dilataciones vasculares
se asocian con bajas resistencias al flujo pulmonar e in-
cremento en el gasto cardiaco (Cuadro 2). Un potente
vasodilatador, el 6xido nitrico, es normalmente pro-
ducido en el endotelio vascular pulmonar y directa-

CUADRO 1
CRITERIOS DIAGNOSTICOS DEL SINDROME
HEPATOPULMONAR

a) Enfermedad hepética cronica

Cirrosis

Hipertension portal no cirrética
Hepatitis aguda fulminante
Reaccion a injerto

b) Hipoxemia arterial

Incremento en el gradiente alveolo-arterial de oxigeno
>20 mm Hg

Pa0, <70 mm Hg

Saturacion de hemoglobina < 88% por oximetria de pulso

¢) Dilatacion vascular intrapulmonar

Ecocardiografia contrastada positiva
Perfusion pulmonar con macroagregados de albumina y
tecnecio 99

Arteriografia pulmonar

mente afecta el musculo liso circundante, guardando
relacion directa con la produccion de endotelina-1 pese
a conocer el efecto vasoconstrictor de esta ultima. Es
posible que el rol del éxido nitrico en el SHP sea mi-
nimo, sirviendo como un promotor de la circulacion
hiperdinamica evidente. Por otro lado, la normaliza-
cion de sus valores iniciales ha sido documentada en
sujetos sometidos a trasplante, por lo que una rela-
cién directa entre sus valores parece existir con el
grado de hipoxemia.” Otras lineas de investigacion
sugieren que la produccion de eicosanoides pulmona-
res se encuentra alterada y un influjo secundario de
macrofagos intravasculares condicionan las dilatacio-
nes intrapulmonares® (Cuadro 3).

El mecanismo de la hipoxemia es menos entendido.
En la enfermedad hepatica avanzada se ha atribuido a
cortocircuitos intrapulmonares derecha-izquierda, de-
fectos en la difusion alveolocapilar, alteraciones en la
ventilacion-perfusion alveolar, y defectos pulmonares
restrictivos secundarios a derrame pleural o ascitis. El
hablar de cortocircuitos intrapulmonares es solo parcial-
mente cierto, porque un nimero de pacientes con SHP
responden a oxigeno a 100%, situacion que no se pre-
senta en los cortocircuitos, por lo que hablar de dilata-
ciones intrapulmonares es lo correcto. Las alteraciones
en la oxigenacion arterial parecen tener una relacion di-
recta con lo avanzado de la enfermedad hepatica, e inde-
pendientemente de las dilataciones intrapulmonares, los
defectos de difusion en la membrana alveolocapilar y
las alteraciones en la ventilacion-perfusion contribuyen
también a la hipoxemia. Con un incremento en los vasos
precapilares, las moléculas de oxigeno tienen defectos en
la difusion-perfusion, aunado a la circulacion hiperdina-
mica, la cual agrava la hipoxemia por disminucion en el
tiempo de transito del eritrocito a nivel de la membrana
alveolocapilar. Por ultimo, se ha observado una disocia-
cion en la curva de la oxihemoglobina con elevacion de

CUADRO 2
HEMODINAMICA PULMONAR EN LOS PACIENTES CON ENFERMEDAD HEPATICA CRONICA

Patron hemodinamico

PMAP GC RVP PCC

1. Circulacion hiperdinamica N1 o caracteristica del SHP
2. Relacionado a volumen

3. Vasoconstriccion/obliteracion caracteristica de HPP

1 " v .

t 1 1 1
1 I 11 !

PMAP: presion media arteria pulmonar, GC: gasto cardiaco, RVP: resistencias vasculares pulmonares, PCP: presion capilar pulmonar.



Rev Gastroenterol Mex 2003; Vol. 68 (Supl. 2): 35-42

S2-37
Torre DA

los niveles de 2,3 difosfoglicerato, condicionado por la
alcalosis metabolica presente en los pacientes con dafio
hepatico.’

Manifestaciones clinicas

Hasta en 80% de los pacientes con SHP las compli-
caciones de la hepatopatia cronica preceden a las ma-
nifestaciones pulmonares.'® Los datos clinicos mas im-
portantes son inicio insidioso de disnea, que cuando se
incrementa al adoptar el paciente la posicion de pie (pla-
tipnea) confirma el predominio de la vasodilatacion en
las bases pulmonares. Las telangiectasias, digitacion
cubital y cianosis son manifestaciones clinicas comun-
mente descritas en el sindrome, teniendo sensibilidad
y especificidad de 73% vs. 63%, 47% vs. 98%, 33% vs.
100%, respectivamente.'!

La duracidn de los sintomas respiratorios preceden al
diagndstico 4.8 aflos en promedio, lo que condiciona que
la historia natural del SHP sea desconocida. La causa de
muerte a menudo no es pulmonar, es secundaria a hemo-

rragia gastrointestinal, falla renal o sepsis.' Por otro lado,
el tipo de enfermedad hepatica cronica de base en el SHP
varia, son las entidades criptogénica, alcohdlica y hepa-
titis cronica activa las mas frecuentes,'? datos semejan-
tes a los observados en poblacién mexicana (Cuadro 4).

CUADRO 3
MEDIADORES POTENCIALES DE LAS DILATACIONES
VASCULARES INTRAPULMONARES

Vasodilatadores Vasoconstrictores
incrementados disminuidos
Oxido nitrico Endotelina
Factor auricular natriurético Tirosina

Péptido relacionado con calcitonina Serotonina

Prostaglandina F2a
Angiotensina 1

Neuroquinina A

Péptido intestinal vasoactivo
Sustancia P

Factor activador plaquetario
Glucagén

CUADRO 4
DISTRIBUCION DE SHP EN LA POBLACION CIRROTICA DEL INCMNSZ

a) CBP b) CHAN ¢) Autoinmune d) CHPN
Child A 0 0 2 0
Child B 1 2 3 2
Child C 1 3 2 2
Total 2 5 7 4
Torre A. y cols. N total = 120 pacientes, 30 por entidad y 10 por cada estadio Child.
CUADRO 5
HEMODINAMICA PULMONAR Y SOBREVIDA AL TRASPLANTE HEPATICO EN HPP
Parametro Numero Mortalidad p
PMAP > 35 mm Hg 29 14 (48) 0.003
PMAP <35 mm Hg 14 0(0)
RVP >250 20 11 (55) 0.003
RVP <250 18 1 (6)
GC> 8.0 7 1(14)
GC<8.0 31 11 (35)

** PMAP > 50 mm Hg ( 6/6 mortalidad 100%). PMAP: presion media de la arteria pulmonar, RVP: resistencias vasculares pulmonares (dinas seg cm ), GC: gasto cardiaco.

Krowka, et al. Liver Transplantation 6: 443-50, 2000.
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b

SHP SHP leve

Oximetria de pulso y radiografia de torax

<97%
Gasometria arterial —> Normal
Anormal (PaO, < 70 mm Hg
o gradiente A-a elevado)
r Ecocardiograma/PFR —l
Eco (+) Eco (+) Eco (-)
Rxy PFRnls  Rx o PFR anormal
SHP MAA No SHP

descartar hipertension
pulmonar o derrame

Anormal  Normal

>97%

}

—»  Radiografia de térax

|

Seguimiento con oximetria
de pulso si la disnea progresa

Ecocardiograma

|

Hipertension pulmonar
SHP

SHP: sindrome hepatopulmonar, MAA: gammagrama con macroagregados de albimina, ECO: ecocardiografia, PFR: pruebas de funcionamiento respiratorio, Rx: radiografia de torax.

Figura 1. Evaluacion de la disfuncion pulmonar en la cirrosis.

Un hallazgo caracteristico es la presencia de ortodeoxia
hasta en 88%, la cual se define como una disminucion en
la PaO, de mas de 3 mm Hg cuando el paciente adopta la
posicion de pie al estar acostado. Las pruebas de funcion
respiratoria usualmente demuestran flujos espiratorios y
voliimenes pulmonares normales, con reduccion ocasio-
nal de los mismos secundario a derrames pleurales o asci-
tis. La radiografia de torax no muestra alteracion y los
infiltrados intersticiales bilaterales en los l6bulos inferio-
res son infrecuentes. '

METODOS DIAGNOSTICOS

Las alteraciones en el intercambio gaseoso pulmonar son
las primeramente confirmadas. La hipoxemia arterial es
definida por una PaO, menor de 70 mm Hg, que aunado
a una diferencia alveolo-arterial > de 20 mm Hg son los
marcadores de un intercambio gaseoso alterado. Hay que
recordar, asimismo, que el gradiente alveolo-arterial tien-

de a ser mas amplio con la edad, y que la hiperbilirrubi-
nemia puede cursar con saturaciones falsamente bajas.
La oximetria de pulso es una modalidad no invasiva
que puede ser usada en la medicion de la hipoxemia,
con sensibilidad de 97%, y especificidad de 76% en
los casos graves, definidos los mismos por una PaO,
menor de 60 mmHg, por lo que de su medicion emerge
una prueba exitosa en la determinacion de hipoxemia
en el cirrotico."

La ecocardiografia contrastada, el gammagrama per-
fusorio y la arteriografia pulmonar son las modalidades
diagndsticas usadas para detectar dilataciones intrapul-
monares. La técnica mas usada es la ecocardiografia
contrastada transtoracica, la cual consiste en agitar sali-
no creando microburbujas visibles y que son usadas como
medio de contraste. Una prueba positiva es aquella que
visualiza las microburbujas administradas en cavidades
izquierdas a partir del tercer latido posterior a la admi-
nistracion.'* La visualizacion inmediata del medio de
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contraste indica cortocircuito intracardiaco. Multiples
estudios han demostrado ecocardiograma contrastado
positivo sin hipoxemia hasta en 10 a 20%, lo que puede
representar una forma silente del SHP. La ecocardiogra-
fia transesofagica incrementa la sensibilidad en la de-
teccion de las dilataciones intrapulmonares, se identifi-
ca quiza en estadios mas tempranos el SHP, pero tiene el
inconveniente de ser una técnica invasiva.

El gammagrama perfusorio con radiontclidos usan-
do macroagregados de albimina marcados con Tc99 es
otra herramienta diagnostica, siendo positivo con capta-
cion extrapulmonar mayor de 5%. Tiene la ventaja so-
bre la ecocardiografia contrastada en la especificidad para
la presencia del SHP, aun en presencia de patologia pul-
monar intrinseca,'® siendo exitoso en la cuantificacion
del cortocircuito, y en el seguimiento de la progresion o
resolucion de la enfermedad.

La angiografia pulmonar es una modalidad diagnosti-
ca invasiva sin aplicacién como método diagndstico. Su
aportacion es identificar dos patrones angiograficos: tipo
I o patron espongiforme-difuso y tipo Il o comunicacio-
nes arteriovenosas pequefias. Por otro lado, tiene un rol
terapéutico en el SHP con pobre respuesta a oxigeno al
100% (definida como una PaO, < 150 mm Hg), y lesio-
nes tipo I, las cuales pueden ser tratadas por radiologia
intervencionista.'

Recientes estudios han mostrado que la tomografia
computada de térax de alta resolucion es util en el diag-
néstico de SHP, correlacionando la gravedad de las alte-
raciones en el intercambio gaseoso con el grado de dila-
taciones intrapulmonares'’ (Figura 1).

Las pruebas de funcionamiento pulmonar son estu-
dios complementarios, porque excluyen defectos prima-
rios de la funcién pulmonar que contribuyen a la hipoxe-
mia en los pacientes con hepatopatia. En adicion, una
capacidad de difusion reducida, ante pruebas de funcion
respiratoria normales, debe hacer sospechar fuertemen-
te en dilataciones vasculares intrapulmonares.'®

TRATAMIENTO

No hay tratamiento médico efectivo para el SHP. So-
mastostatina, amiltrina, indometacina, L-NAME, plas-
maféresis, garlic, ciclofosfamida, prednisona, aspirina y
azul de metileno, son los farmacos que se han utilizado
sin mayor éxito. La aspirina increment6 la PaO," en algu-
nos reportes de casos, y en un subsecuente estudio abierto
el garlic ha sugerido efecto benéfico administrado por
un minimo de seis meses con aumento promedio de 10
mm Hg en la PaO,.*

Tres reportes de este caso han sugerido que los corto-
circuitos intrahepaticos transyugulares (TIPS) mejoran
el intercambio gaseoso en el SHP, pero sin revertir los
cortocircuitos intrapulmonares y causando redistribucion
del flujo sanguineo pulmonar a las zonas de ventilacion-
perfusién normal y subsecuente aumento en el gasto car-
diaco.”!

La radiologia intervencionista, a través de embolec-
tomia, ha sido 1til en los casos de SHP tipo II, pero con
respuesta temporal, porque meses o afios después de la
misma reaparecen lesiones adicionales discretas.

El trasplante hepatico es la unica terapia exitosa en
el SHP, condicionando resolucion total o mejoria sig-
nificativa en mas de 85% de los pacientes. La norma-
lizacion de la oxigenacion requiere un promedio de
15 meses. Dentro de los factores prondstico se ha es-
tablecido que los pacientes con hipoxemia grave (PaO,
< 50 mmHg) tienen mayor riesgo de mortalidad pos-
trasplante a 90 dias 30% vs. 16%,% y captaciones por
gammagrama perfusorio > de 30%, llegando incluso
a ser estos dos puntos contraindicaciones para el tras-
plante. El tiempo promedio de ventilacién mecanica
postrasplante 23 dias, con margenes de 4 a 77, y la
estancia en la unidad de Terapia Intensiva oscila en-
tre cuatro y 120 dias. Las principales causas de mor-
talidad postquirurgica incluyen hipoxemia refractaria
y falla multiorganica, hemorragia intracerebral, sep-
sis y trombosis venosa portal.**

HIDROTORAX HEPATICO

Es caracterizado por la presencia de liquido de ascitis en
el espacio pleural del paciente cirrotico en ausencia de
enfermedad pulmonar o cardiaca primaria.”® Muestra una
prevalencia de 4 a 10%, se desconoce el mecanismo pre-
ciso de su formacion. Se postula que el hidrotérax se
forma por el paso transdiafragmatico del liquido de as-
citis a través de defectos en los linfaticos diafragmati-
cos, hipoalbuminemia, hipertension de la vena acigos,
ruptura del conducto toracico y un gradiente de presion
elevado a través de los defectos diafragmaticos.* El de-
rrame es tipicamente un transudado y se localiza en el
hemitorax derecho en la mayoria de los casos. Los crite-
rios de Light ayudan a diferenciar el hidrotérax de la
enfermedad pleural primaria o exudado, por lo que los
margenes de liquido pleural/liquido de ascitis tienden a
ser altos para leucocitos, TP, albimina y DHL.

La inyeccion de coloide marcado con Tc99 hacia la
cavidad peritoneal es una forma sencilla y rapida de con-
firmar el paso transdiafragmatico del liquido de ascitis,
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aun en ausencia de ascitis clinica, con una sensibilidad
de 71% y especificidad de 100%.%

TRATAMIENTO

El manejo es complicado. El tratamiento médico es si-
milar al del paciente con ascitis. Las medidas iniciales
se orientan a un balance de sodio negativo via restric-
cion de la ingesta de sodio, asi como el uso de diuréti-
cos. Por la lenta movilizacion del liquido del espacio
pleural, estas terapias con frecuencia llevan a deplecion
de volumen intravascular, azoemia prerrenal, disturbios
hidroelectroliticos, encefalopatia hepatica y pérdidas
proteicas, con poca o nula mejoria en los sintomas. La
pleurodesis terapéutica y las intervenciones quirdrgicas
se han reportado en series de casos pequeflas, con €xito
poco durable y serias complicaciones como hemorragia
e infeccion.?® Las paracentesis de grandes volimenes no
benefician a estos pacientes porque aun pequefias canti-
dades de liquido de ascitis pueden cruzar el diafragma y
causar sintomas respiratorios.

Los cortocircuitos portosistémicos intrahepaticos
transyugulares (TIPS) han sido desarrollados como una
técnica angiografica para disminuir la presion portal.?
El mecanismo primario de accion es la reduccion de la
presion portal, con resultante reduccion en la produc-
cion de ascitis. Ante esto y si se postula que el hidroto-
rax es primariamente causado por la acumulacion de li-
quido de ascitis en la cavidad pleural, los TIPS pueden
ser efectivos, con éxito incluso de hasta 80%,** mostrando
descenso promedio de la presion portal debajo de 12 mm
Hg y secundariamente estimulando la excrecion fraccio-
nada de sodio, incremento en las concentraciones séri-
cas de albumina y mejoria secundaria de la reserva he-
patica.’' Las complicaciones se presentan entre 7 y
45%, siendo las mas frecuentes encefalopatia y oclusion
del stent. Los grupos mas afectados son la edad > de 65
afios y hepatopatia descompensada.®> La duracion del
beneficio clinico del TIPS varia de 39 a 926 dias, con
cifras promedio de 272.* Por tltimo, en aquellos pa-
cientes refractarios y de alto riesgo la colocacion del TIPS
debe ser seleccionada como la transicion al trasplante
hepatico.

HIPERTENSION PORTOPULMONAR (HPP)

La asociacion entre hipertension de la arteria pulmo-
nar e hipertension portal es denominada HPP. Se defi-
ne como una presion media de la arteria pulmonar > 25
mmHg y una presion capilar en cufia < 15 mm Hg en

un paciente con hipertension portal. Un gradiente trans-
pulmonar elevado (presion media de la arteria pulmo-
nar—presion capilar en cufia > de 10 mmHg) o una re-
sistencia vascular pulmonar > a 120 dinas/seg/cm, es
una definicion menos usada.

La asociacién entre hipertension pulmonar y cirrosis
fue primeramente reconocida en 19513*y por muchos afios
se sugirio que los cortocircuitos quirtirgicos condiciona-
ban un riesgo mayor de HPP. Treinta afios después del
reporte inicial, la relacion entre cirrosis e hipertension
pulmonar fue confirmada en series grandes de autopsia,
donde la prevalencia de HPP fue de 0.73% comparado
con 0.13% de los sujetos sin cirrosis.* Un estudio poste-
rior prospectivo en pacientes con hipertension portal
sometidos a cateterismo cardiaco derecho mostrd una
prevalencia de 2% a la HPP, sin encontrar un riesgo
incrementado posterior a las cirugias de derivacion.*

El colegio americano de torax clasifica a la HPP como
una forma secundaria de la hipertensién pulmonar, asen-
tando que dicha entidad puede incluso ocurrir en pacien-
tes con hipertension portal sin lesion hepatica. Estudios
recientes en pacientes referidos a trasplante hepatico su-
gieren que la prevalencia de HPP quiza sea tan alta como
de 3.5% a 12.5%, se estima que la cirrosis es la causa de
7.3% de todos los casos de hipertension pulmonar.

Manifestaciones clinicas

La HPP frecuentemente presenta sintomas progresivos
no especificos como fatiga, disnea y edema periférico. La
gravedad de los sintomas empeora conforme aumenta la
hipertension intrapulmonar.’” Sin embargo, sintomas si-
milares son comunes en la cirrosis sin hipertension pul-
monar, y vistos en el sindrome hepatopulmonar, por lo
que se requiere alto grado de suspicacia para el diagndsti-
co. Clinicamente la presentacion es semejante en hom-
bres y mujeres, con edad promedio de 41 afios (margenes
2-76). Los sintomas mas comunes fueron disnea de es-
fuerzo en 81 a 96%, sincope 24-29%, y dolor toracico en
15 a 24%. A la exploracion fisica un segundo ruido acen-
tuado se encuentra en 65 a 82% de los casos, y la presencia
de soplo sistolico en 46 a 69%. Electrocardiograficamente
las alteraciones encontradas consisten en hipertrofia ven-
tricular derecha, desviacion del eje a la derecha, bloqueo
de rama derecha o ambos.?**®

Al comparar con hipertension pulmonar primaria no
hay diferencias en cuanto a la edad, presion arterial sis-
télica media y frecuencia cardiaca. Sin embargo, el indi-
ce cardiaco y la presion media de la arteria pulmonar
son mas bajos en los pacientes con HPP comparados con
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la hipertension pulmonar primaria, sugiriendo que la
presencia de la circulacion hiperdinamica se contrapone
a la gravedad de la hipertensiéon pulmonar. Ecocardio-
graficamente se confirman diferencias entre la HPP y la
hipertension pulmonar primaria, revelando insuficien-
cia tricuspidea y crecimiento auricular-ventricular dere-
cho en 80-90% de las hipertensiones pulmonares prima-
rias vs. 50-60% de la HPP. La insuficiencia tricuspidea
en cirrotico con presiones pulmonares normales se ve
solo en 20% de los casos, y no hay evidencia de creci-
miento de cavidades.

Historia natural

La prevalencia y gravedad de la HPP no parece co-
rrelacionar con el grado de disfuncion hepatica sintéti-
ca, flujo de la vena acigos o la gravedad de la hiperten-
sion portal en la cirrosis.*® Sin embargo, la sobrevida
en la hipertension pulmonar correlaciona con la grave-
dad de la disfuncién cardiaca derecha, evaluado por el
grado de elevacion en la presion auricular derecha y la
disminucion subsecuente en el gasto cardiaco. Acorde
con esto, la sobrevida parece ser mayor en la HPP que
en la hipertension pulmonar primaria (sobrevida a cin-
co afios 50% vs. 25%), posiblemente relacionado con
los efectos benéficos de la circulacion hiperdinamica.®®
Ante esto, la HPP es generalmente progresiva y tiene
alta probabilidad de contribuir a la morbimortalidad
en el paciente cirrotico afectado.

Patogénesis

Las alteraciones histologicas pulmonares en la HPP
son iguales a las encontradas en la hipertension pul-
monar primaria e incluyen proliferacion e hipertrofia
del masculo liso, fibrosis concéntrica de la intima, ar-
teriopatia plexogénica y vasculitis necrotizante. La
causa de estas alteraciones permanece sin entender-
se. En la hipertension pulmonar primaria la funcién en-
dotelial afectada, aunado al crecimiento y proliferacion
de los fibroblastos parecen tener un rol importante en la
patogénesis. La produccion local de vasoconstrictores
como endotelina —1 y serotonina, con una disminucién
en la produccién de vasodilatadores como el ON y pros-
taglandinas tienen relacion directa con la presencia de
la HPP (Cuadro 3) Por otro lado, la lesion endotelial y el
flujo pulmonar acrecentado en relacion con la circula-
cion hiperdinamica en union con los mediadores vaso-
activos esplacnicos a través de sus colaterales portosis-
témicos, representan un rol primario en la HPP.**

Evaluacion diagnéstica

El diagnostico requiere un alto indice de sospecha.
Se ha evaluado la utilidad diagndstica de varios predic-
tores clinicos como hipertension sistémica, segundo ruido
acentuado, presion de la arteria pulmonar y dilatacion
ventricular derecha, alteraciones electrocardiograficas y
en la radiografia de torax, todas en lo general especifi-
cas, pero con pobre sensibilidad.” Muchos centros de
trasplante realizan de rutina ecocardiograma en los can-
didatos por arriba de 40 afios y proceden a cateteriza-
cion derecha si la presion arterial pulmonar es > 50 mm
Hg, o con evidencia de dilatacion ventricular derecha o
hipertrofia.

TRATAMIENTO

El tratamiento es paliativo. En la hipertension pulmo-
nar primaria la respuesta vasomotora a ON inhalado o
epoprostenol intravenoso (PGI-2) muestra una dismi-
nucion significante en la resistencia vascular pulmonar y
presion media de la arteria pulmonar. También se ha con-
firmado que la administracion de bloqueadores de cana-
les de calcio prolonga la sobrevida. Sin embargo, la nife-
dipina ha sido reportada que incrementa la presion portal
en los pacientes con cirrosis y quiza aumente el riesgo.
En adicion la anticoagulacion no es recomendada y los blo-
queadores beta adrenérgicos son generalmente evitados para
prevenir la depresion cardiaca. La infusion crénica de
epoprostenol ha sido evaluada en la hipertension pulmonar
primaria mostrando mejorar la sobrevida y los datos clini-
cos, al ser un puente exitoso al trasplante pulmonar, obte-
niendo resultados similares en la HPP, y sirviendo de puen-
te al trasplante hepatico.*** Por ultimo, se ha reportado el
efecto benéfico del mononitrato de isosorbide tanto en la
hipertension pulmonar como en la HPP.#

La eficacia del trasplante hepatico permanece con-
troversial. La HPP grave (presion media de la arteria
pulmonar > 50 mm Hg) es una contraindicacion al tras-
plante dada la mortalidad preoperatoria cercana a 40%
e irreversibilidad de la hipertensién pulmonar. Aque-
llos con hipertension pulmonar leve (presion media de
la arteria pulmonar < 35 mm Hg) parecen no tener un
riesgo incrementado de mortalidad cardiopulmonar pos-
terior al trasplante (Cuadro 5).
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