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Resumen

Introduccion: Los sindromes mieloproliferativos (SMP), que incluyen la policitemia vera (PV),
trombocitemia esencial (TE) y fibrosis medular agnogénica (FMA), son neoplasias hematol 6gicas cuya fase
fina comln eslamielofibrosis. La asociacion de hipertension pulmonar (HTP) con los SMP es conocida
desde hace afios. Como causas posibles de esta HTP se han propuesto la enfermedad tromboembdlica, la
liberacién de citokinas vasoactivas y la ocupacion vascular pulmonar por tejido mieloide, aunque la
clasificacion actual incluye laHTP asociadaa SMP entre |as de causaincierta. Nuestro objetivo fue estudiar
laprevalenciay posibles causas de HTP en pacientes con SMP en fase de mielofibrosis.

M étodos: En una serie de pacientes con SMP en fase de mielofibrosis y datos ecocardiograficos de HTP
realizamos cateterismo derecho y gammagrafia tras administracion intraarterial en aorta descendente de
macroagregados de albumina marcados con tecnecio99.

Resultados: En los afios 2009-2012 estudiamos 9 pacientes consecutivos con SMP en fase de mielofibrosis
(6 varones, edad 50-76 afos, 4 con PV, 4 TEy 1 FMA, todos ellos con mutacién del gen JAK, fibrosisen la
biopsia de médula 6sea y visceromegalias tipicas del cuadro hematol 6gico). Los niveles de NTproBNP
fueron de 3.115 + 2.266 pg/ml, rango 175-5.700. En &l ecocardiograma, |a mayoria presentaban presion
sistélica pulmonar elevada, con media 54 + 17 mmHg y rango 35-80 mmHg. El cateterismo cardiaco mostro
alto gasto cardiaco todos los pacientes (tabla). Tras descartar causas conocidas para el ato gasto cardiaco, se
realiz6 gammagrafia tras administrar de macroagregados de abumina en aorta torécica descendente. En todos
los casos se encontrd paso de macroagregados hasta el lecho capilar pulmonar (6,1 + 2,0% de actividad),
hallazgo diagndstico de la presencia de microfistulas en territorio infradiafragmati co.
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PAP: presion arterial pulmonar, GC: gasto cardiaco, IC: indice cardiaco, RVP: resistencias vascul ares pulmonares.

Conclusiones: Lamayoriade los pacientes con SMP en fase de mielofibrosis presenta HTP, que esta
causada por un cuadro de alto gasto cardiaco por microfistulas, sin que exista elevacion importante de las
resistencias pulmonares en lamayoria de |os casos. Este hallazgo tiene implicaciones préacticas, pues
contraindica la utilizacién de vasodilatadores pulmonares, que pueden agravar la situacion hemodinamica.



