CaPiTuLo V

Cor pulmonale

DEFINICION Y EPIDEMIOLOGIA

iferentes definiciones del cor pulmonale

han sido propuestas en las ultimas déca-
das. La mas conocida es la definicién que sos-
tiene que este nombre debe aplicarse al “es-
tado de hipertrofia del ventriculo derecho origi-
nado por diferentes enfermedades que alteran
la funcién o estructura de los pulmones”, pero
también ha sido la mas criticada por conside-
rarse basada en descripciones patoldgicas. A
pesar de estas criticas, la definicion sigue sien-
do muy util como una guia para orientar la in-
terpretacion de los métodos de diagndstico
mas recientes, especialmente el ecocardio-
grama.

Otra propuesta sugiere que el término hiper-
trofia de la definicion anterior sea reemplaza-
do por “alteracién estructural y funcional del
ventriculo derecho”, con lo cual se pone de
manifiesto que las consecuencias son dinami-
cas y no solamente anatémicas.

El conocimiento fisiopatolégico actual ha cen-
trado el interés en el papel preponderante de
la alteracion de los vasos pulmonares en la
génesis y consecuencias del cor pulmonale,
por lo cual se ha propuesto que una definicién
coherente con ello debe ser la de considerar
al cor pulmonale como “una forma de hiperten-
sién arterial pulmonar debida a enfermedades
que afectan la estructura o funcion del pulmoén
y que lleva a crecimiento ventricular derecho,
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con hipertrofia o dilatacién, y cuya consecuen-
cia puede ser la falla del ventriculo derecho”.

Para la definicion de la enfermedad segun la
presion media en la arteria pulmonar, el valor
es >15 mmHg en los menores de 50 afios; y
aunque se eleva con la edad, no debe superar
los 20 mmHg. Por encima de este valor se con-
sidera que hay hipertension pulmonar, y si hay
documentacion o sospecha de enfermedad pul-
monar asociada como su causa, puede diag-
nosticarse cor pulmonale. La presencia de en-
fermedad pulmonar coexistente es, entonces,
factor indispensable para el diagnéstico, pues
la hipertension pulmonar (HTP) es un rasgo
compartido por otros grupos de enfermedades,
por lo cual la clasificacion de la HTP en cinco
grupos por la Organizacion Mundial de la Sa-
lud (Tabla 1) ha buscado aclarar este punto.
Estos cinco grupos incluyen la hipertensién
pulmonar venosa (debida con mayor frecuencia
a la enfermedad cardiaca izquierda), la HTP
primaria y la causada por enfermedad colage-
no-vascular, la debida a enfermedad trombo-
embodlica recurrente, la ocasionada por enfer-
medad inflamatoria del sistema vascular pul-
monar (como en la esquistosomiasis) y la origi-
nada en las enfermedades respiratorias que
cursan con hipoxemia o hipoventilaciéon alveo-
lar. Es a este subgrupo al que se aplica con ma-
yor frecuencia el término cor pulmonale y para
el cual hay mayor claridad en su tratamiento.
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Sin embargo, los principios generales de tera-
pia son aplicables al cor pulmonale ocasiona-
do por otras causas ademas de las citadas,
especialmente las enfermedades colageno-
vasculares. Una definicion adicional, de mayor
importancia, es la de la “descompensacion”
del cor pulmonale, que se acepta correspon-
de ala aparicién de la falla ventricular derecha
clinica, con signos de aumento de la presion
venosa sistémica dados por la aparicion de
edemas periféricos e ingurgitacion venosa.
Esta suele ser la razén por la que los pacien-
tes acuden a los servicios de urgencias.

La frecuencia del cor pulmonale es, en gran
medida, desconocida, pero si hay datos mas
precisos acerca de las enfermedades que la
desencadenan. Por ejemplo, para la enferme-
dad pulmonar obstructiva crénica (EPOC) se

conoce que es causa de 100.000 muertes por
ano en los Estados Unidos, es la sexta causa
de muerte en el mundo, con 2.211.000 victi-
mas y llegara a ser la tercera en el afio 2020.
En Colombia es la sexta causa de mortalidad
y la sexta causa como diagndstico de egreso
hospitalario.

A pesar de las amplias variaciones existentes
en la practica clinica, usualmente se acepta
que la hospitalizacion del paciente con EPOC
y la muerte ocurren por complicaciones en es-
tado avanzado de la enfermedad, en el cual
la hipertension pulmonar asociada que define
el cor pulmonale suele estar presente, pues
la edad avanzada, la hipoxemia y la hipercap-
nia (todas ellas relacionadas con el desarrollo
de hipertension pulmonar en la EPOC) son
factores que aumentan el riesgo de mortali

TABLA 1. CLASIFICACION DE LA HIPERTENSION PULMONAR

1. Hipertension arterial pulmonar
1.1 Primaria (Esporadica o familiar)

2. Hipertension venosa pulmonar

2.1 Por enfermedad ventricular izquierda
2.2 Por enfermedad valvular izquierda
2.3 Por obstruccion venosa

24  Enfermedad veno-oclusiva pulmonar

3. Asociada a enfermedad respiratoria o hipoxemia
3.1 Enfermedad pulmonar obstructiva cronica

3.2 Enfermedad pulmonar intersticial o infiltrativa difusa
3.3 Trastornos respiratorios del suefio

3.4  Hipoventilacion alveolar

3.5  Enfermedad crénica de las alturas

3.6  Otros

4. Enfermedad tromboembodlica
4.1 Proximal o central

5. Enfermedad directa de los vasos pulmonares
5.1 Inflamatoria (sarcoidosis, esquistosomiasis)
5.2  Hemangiomatosis

1.2 Relacionada con enfermedad del coldgeno, medicamentos o VIH

4.2  Obstruccion distal (tromboembdlica, cuerpo extrafio, tumoral o parasitaria
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dad. En general, el grado de hipertension pul-
monar debida a las enfermedades pulmonares
suele ser moderado y su magnitud guarda re-
lacion con la severidad y curso de la enferme-
dad pulmonar, especialmente de la hipoxemia
resultante, que parece ser uno de los princi-
pales factores en la fisiopatologia de esta com-
plicacion.

FISIOPATOLOGIA

La HTP responsable del desarrollo del cor
pulmonale se debe, principalmente, a los efec-
tos locales de la hipoxemia. Estudios experi-
mentales y estudios epidemioldgicos han de-
mostrado esta relacion.

Dos mecanismos llevan a los cambios vascu-
lares derivados de la hipoxemia.

El primero es el de la vasoconstriccion hipoxi-
ca, que se presenta sobre todo en condicio-
nes agudas y que ocurre principalmente en
las pequefias arteriolas precapilares, como se
observa durante el ejercicio en pacientes con
EPOC o en los episodios de exacerbacién
aguda de la enfermedad pulmonar.

El segundo mecanismo es un evento cronico
de cambios en la pared vascular conocido co-
mo “remodelacion vascular”, que aparece des-
de antes de que se mantenga la hipoxemia
en reposo y lleva a fibrosis de la intima vascu-
lar, aumento del espesor del musculo locali-
zado en la capa media e incluso musculariza-
cién (aparicién anormal e incremento de la
capa muscular) en arteriolas.

El proceso de remodelacion seria consecuen-
cia del incremento en el estrés celular por
vasoconstriccion sostenida que lleva a mayor
expresion de endotelina, angiotensina y fac-
tores locales de crecimiento, a la par con inca-
pacidad local para la sintesis de prostaciclina
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y oxido nitrico local, segun estudios en mode-
los animales.

Un factor de importancia en el desarrollo del
cor pulmonale es la disminucion en el area
vascular pulmonar, que acompafa a la des-
truccién y fibrosis del parénquima en las enfer-
medades obstructivas e intersticiales. Otros
factores relacionados, aparentemente en me-
nor grado, son la presencia de acidosis respi-
ratoria debida a la hipercapnia y el aumento
local de la viscosidad sanguinea derivada de
la poliglobulia que aparece como compensa-
cion a la hipoxemia.

En conjunto, todos estos hechos llevan a au-
mento de la resistencia vascular pulmonar,
para la cual el ventriculo derecho no esta bien
preparado. El ventriculo derecho, un musculo
muy delgado, esta adaptado a un sistema de
baja presion y su capacidad de reserva con-
tractil es muy limitada. En respuesta al incre-
mento de la resistencia hay crecimiento ventri-
cular por una mezcla de los mecanismos de
hipertrofia y dilatacion, sin que caiga inicial-
mente el gasto cardiaco. La disfuncién diasto-
lica y sistdlica resultante en el ventriculo de-
recho puede llevar, con incrementos superio-
res de la presion, a causar desviacion hacia
la izquierda del tabique interventricular (des-
viacién paraddjica del septum), situacion que
puede asociarse con restriccion a la funcién
ventricular izquierda y en ocasiones caida del
gasto cardiaco. Este es un evento mas tardio
y Su aparicion, que ocurre a la par con la de la
disfuncion ventricular derecha y la manifesta-
cion de los edemas, no es susceptible de pro-
noéstico en el paciente individual.

En resumen, la génesis del cor pulmonale es
principalmente la hipoxemia por enfermedad
pulmonar, debido a la vasoconstriccion, remo-
delacién vascular y disminucion del area vas-
cular, y su consecuencia es el incremento de
la carga sobre el ventriculo derecho que puede
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llevar a deterioro posterior de las cavidades
izquierdas e hipoperfusion sistémica. Los ede-
mas son resultado tanto de la hipoperfusion
renal como del aumento de la presion venosa
sistémica y su efecto sobre la hemodinamia
intraglomerular.

MANIFESTACIONES CLINICAS

El cor pulmonale es consecuencia de otra
enfermedad, pulmonar usualmente, por lo que
el cuadro clinico suele estar dominado por los
signos y sintomas de la enfermedad subya-
cente, en la mayoria de casos de la EPOC, la
enfermedad intersticial, el sindrome de hipo-
ventilacién en la obesidad o las restricciones
por anormalidad adquirida o congénita de la
caja toracica. En cualquiera de estos pacientes
que se presentan a urgencias se deben buscar
de manera activa los signos clinicos de creci-
miento y sobrecarga del ventriculo derecho.
Entre ellos estan la busqueda del latido para-
esternal y del impulso epigastrico, la auscul-
tacion de un soplo de regurgitacion tricuspidea
y el incremento del componente pulmonar del
segundo ruido.

Otros signos corresponden a las manifesta-
ciones mas avanzadas de la hipoxemia seve-
ra, como cianosis, hipocratismo digital, irrita-
bilidad y, en casos de hipercapnia severa, al-
teracion del estado mental y alteraciones en
los reflejos pupilares que sefialan la presen-
cia de edema cerebral por retencién de didxido
de carbono. Los edemas periféricos y la ingur-
gitacion venosa sistémica (distensiéon de las
yugulares y hepatomegalia a veces pulsatil)
son necesarios para definir el cor pulmonale.

AYUDAS DIAGNOSTICAS

Los estudios auxiliares para la deteccion y cla-
sificacién del cor pulmonale tienen serios pro-

blemas de sensibilidad y especificidad, a la
par con grandes limitaciones técnicas debidas
a la enfermedad pulmonar subyacente. El
electrocardiograma tiene baja sensibilidad y
alta especificidad, la presencia de signos de
hipertrofia ventricular derecha es de gran ayu-
da diagndstica, su presencia tiene negativas
implicaciones sobre el prondstico en los pa-
cientes con EPOC; pero su ausencia no
descarta la presencia de hipertension
pulmonar y sus consecuencias sobre el
ventriculo derecho.

En la radiografia del torax deben buscarse sig-
nos compatibles con la enfermedad pulmonar
subyacente; los signos de hipertension pulmo-
nar, especialmente el aumento del diametro
de las arterias pulmonares centrales, en par-
ticular la arteria interlobar derecha, y el creci-
miento del ventriculo derecho, son tardios en
el desarrollo de la enfermedad.

El ecocardiograma ha adquirido gran impor-
tancia en la confirmacion del diagnostico y en
el diagnostico diferencial. EI método permite
la determinacion del tamafo de la cavidad y
el espesor de las paredes ventriculares, el cal-
culo de la presién media en la arteria pulmo-
nar, la descripcion de la posicion y movimien-
to del tabique interventricular y la demostra-
cién de ausencia de cortocircuitos intracardia-
cos y enfermedad pericardica.

La principal limitacion para su uso es su dispo-
nibilidad; y en ocasiones la falta de una ven-
tana acustica adecuada, debido a la hiperinsu-
flacion o atrapamiento de aire. Casi siempre
el hallazgo es un incremento moderado en la
presion pulmonar, de manera que si el valor
no es muy alto, lo mismo que si la radiografia
es muy cercana a lo normal, deberan buscar-
se otras causas de hipertension pulmonar,
especialmente las de origen tromboembdlico
o la variedad primaria.
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El cateterismo cardiaco derecho mide direc-
tamente las presiones pulmonares y el gasto
cardiaco, pudiendo calcularse la resistencia
vascular pulmonar, por lo que sigue conside-
randose el estandar de referencia para el diag-
nostico; sin embargo, no esta justificado, ex-
cepto si hay duda, en especial para el diag-
néstico diferencial con cortocircuitos ocultos
0 con hipertension pulmonar primaria y tam-
bién cuando se considera el tratamiento con
sustancias vasodilatadoras potentes. Por la
posibilidad de encontrarse con valores eleva-
dos de presion en el circuito pulmonar, que
limitan la probabilidad de éxito en el posicio-
namiento del catéter de flotacion, este proce-
dimiento no se recomienda al lado de la cama
del paciente ni en sala de urgencias, sino de
manera formal en la sala de hemodinamia.

TRATAMIENTO

Tres componentes principales de la terapia del
cor pulmonale deben separarse:

+ Manejo de la enfermedad subyacente
(causa).

* Manejo de la falla ventricular (consecuen-
cia).

* Manejo de la hipertension pulmonar mis-
ma (mecanismo mediador o intermedio de
la lesion).

El manejo inicial es el de la enfermedad sub-
yacente que llevo al cor pulmonale y el de la
causa de su descompensacion. El tratamien-
to de la falla ventricular incluye el uso de diu-
réticos, que en pacientes con edema severo
deben ser administrados por via intravenosa,
siendo de eleccién la furosemida, pues existe
la posibilidad de edema de la mucosa intesti-
nal. En el manejo cronico debe preferirse los
diuréticos tiazidicos o la espironolactona en
dosis bajas, ésta ultima para manejo del es-
tado de hiperaldosteronismo que puede ser
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generado por el cor pulmonale mismo. El uso
de digital sigue siendo ampliamente discutido,
pero se acepta cuando se ha comprobado la
coexistencia de falla ventricular izquierda.

Tanto el tratamiento diurético como el uso de
la digital deben vigilarse en forma estrecha,
por la posibilidad de desarrollar alcalosis meta-
bélica, en el caso de los diuréticos, y la mayor
probabilidad de toxicidad digitalica con el uso
de este inotropico.

Finalmente, para el manejo de la hipertension
pulmonar existen dos estrategias: el uso de
oxigenoterapia y los vasodilatadores pulmo-
nares.

La oxigenoterapia se considera indicada en
todos los pacientes que ya estan en una fase
de su enfermedad pulmonar que los llevd a
cor pulmonale. Los resultados positivos so-
bre la mortalidad en la EPOC con la oxigenote-
rapia a largo plazo en casa, usando flujos ba-
jos por lo menos por 15 horas al dia, confirman
el papel de la hipoxia alveolar sobre el desa-
rrollo y progresion de esta complicacion. En
el manejo agudo debe suministrarse oxigeno
en forma inmediata, con vigilancia inicial de
los gases sanguineos y seguimiento con oxi-
metria de pulso, buscando como objetivo una
saturacioén cercana a 90%, vigilando la apari-
cidn de hipoventilacion como complicacion de
la enfermedad (por fatiga ventilatoria) o del
tratamiento (por la supuesta pérdida del esti-
mulo hipoxémico para la respiracion). En el
servicio de urgencias debe considerarse tam-
bién la instauracion de soporte ventilatorio no
invasor en los pacientes con acidosis respira-
toria no compensada.

La oxigenoterapia, tanto en forma aguda como
cronica, suele ser tratamiento suficiente para
la hipertension pulmonar, de manera que el
manejo activo con vasodilatadores en el cor
pulmonale no suele ser necesario, excepto en
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forma aguda, en casos de severa restriccion
ventricular izquierda como consecuencia del
desplazamiento del tabique interventricular
(indicativo de severa hipertension pulmonar)
o en estado de bajo gasto por la hipertension
pulmonar en el paciente en falla respiratoria.
En el manejo cronico no hay indicaciones
aceptadas, siendo los estudios limitados; se
ha extrapolado mucha informacién derivada
del estudio de la hipertension pulmonar prima-
ria, en la cual tampoco son suficientes las
pruebas realizadas.

Si se opta por el vasodilatador, debe conside-
rarse su inicio bajo condiciones controladas,
con cateterismo del corazon derecho y medi-
cion directa de presiones, pues la hipotension
sistémica y el bajo gasto pueden acentuarse
como consecuencia de falta de selectividad
de los vasodilatadores por el lecho pulmonar
y su persistencia de efecto en el lecho arterial
sistémico. En la fase aguda puede ser de uti-
lidad el 6xido nitrico inhalado (su vida media
corta limita los efectos sobre la vasculatura
sistémica) en una concentracion inferior a 40
ppm. Para el manejo cronico se han probado
los calcioantagonistas, en especial nifedipina,
con pobres resultados y su potencial para exa-
cerbar la falla cardiaca izquierda coexistente.
El efecto del vasodilatador usado en forma
crénica debe evaluarse con pruebas funcio-
nales como la capacidad de ejercicio, grado
de disefio y la calidad de vida. También debe
considerarse la realizacion de cateterismo
cardiaco derecho de control. Nuevas alterna-
tivas en estudio incluyen sildenafil y diferen-
tes bloqueadores del receptor de endotelina.

COR PULMONALE AGUDO

El cor pulmonale agudo es una entidad nosolo-
gica diferente del cor pulmonale crénico tanto
estable como descompensado. En general,

por todas las enfermedades antes sefialadas,
el paciente ha tenido un curso cronico de su
enfermedad pulmonar y la instalacién de los
edemas y el deterioro han ocurrido en forma
progresiva. La disfuncion ventricular derecha
aguda sin claros signos de enfermedad pulmo-
nar, con radiografia de térax normal o con
minimas alteraciones y severa hipoxemia y
bajo gasto cardiaco es la manifestacion cardio-
vascular del embolismo pulmonar severo. En
este caso los fendmenos fisiopatologicos sub-
yacentes derivan del desarrollo agudo de
hipertension pulmonar por oclusiéon vascular,
con disminucion del area transversa del lecho
pulmonary liberacion de sustancias vasoacti-
vas por el émbolo, con hipoxemia resultante
del bajo gasto (ya no su consecuencia).

La elevacién aguda de la resistencia vascular
pulmonar no permite los cambios de adapta-
cién del ventriculo derecho, que se ve sujeto
a dilatacion aguda e incremento de la tension
en su pared y aumento del consumo de oxi-
geno. Como resultado de la dilatacion severa
aguda, se compromete el llenado ventricular
izquierdo y hay caida del gasto cardiaco que
puede llevar al shock circulatorio y caida de
la presion de perfusion de las arterias
coronarias.

A semejanza del cor pulmonale crénico agudi-
zado, en este sindrome también el tratamien-
to de primera eleccion es la oxigenoterapia,
sin limitacion del flujo necesario para alcan-
zar la saturacion apropiada. Pero, a diferen-
cia de la contraparte cronica, en el cor pulmo-
nale agudo se debe considerar tempranamen-
te la reposicion de liquidos y el uso de vasopre-
sores para alcanzar una presion media arterial
que garantice una presion de perfusion coro-
naria suficiente para mantener el consumo de
oxigeno miocardico que esta aumentado. Ante
la falta de respuesta debe considerarse la
trombolisis del émbolo pulmonar.
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CRITERIOS DE REFERENCIA

El proceso inicial de diagndstico del paciente
con cor pulmonale puede y debe hacerse en
forma expedita en el servicio de urgencias.
Debe referirse al especialista apropiado,
usualmente al de enfermedades pulmonares
en los casos que requieran hospitalizacion, en
particular para el manejo de la ventilacion no
invasora o la falla ventricular derecha, lo mis-
mo que todos los pacientes con falla respira-
toria que requieran intubacién por la enferme-
dad subyacente o todos los que tienen shock
circulatorio como consecuencia del cor
pulmonale cronico.

RECOMENDACIONES SOBRE )
ACTUALIZACION E INVESTIGACION

Los nuevos desarrollos en el uso de vasodila-
tadores, ventilacion no invasora y decisiones
de tratamiento trombolitico del embolismo pul-
monar, campos en los cuales hay intensa in-
vestigacion.

No existe investigacion nacional sobre este
tema, la cual debe ser fuertemente motivada.
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