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Resumen

Introduccién y objetivos. La hipertensiéon pulmonar (HTP) y lainsuficiencia cardiaca (IC) afectan
frecuentemente a pacientes en estadios avanzados de sindromes mieloproliferativos (SMP) y mielofibrosis
(MF) eimplica un peor pronostico. El mecanismo de laHTP es desconocido en muchas ocasiones, aunque se
han descrito causas como la tromboembolia pulmonar (TEP), HTP inducida por farmacos, o un estado
alterado de angiogénesis. Lamayoria de |os estudios previos estan basados en estimaciones ecocardiograficas
y apenas se ha utilizado el cateterismo derecho (CD) para su diagnostico. Nuestro objetivo fue analizar la
prevalenciay posibles causas de HTP e | C en una serie consecutiva de pacientes con SMPy MF en estadios
avanzados.

M étodos. Se evaluaron 13 pacientes con MF asociada a diferentes SMP'y sospechade HTP por ecografiao
criterios de IC. Serealizd un estudio que incluyé CD y una gammagrafia tras |a administracion intraadrtica
de macroagregados de albumina marcados con Tc99.

Resultados: LaHTP se sospech6 por € ecocardiograma en 11 pacientes (85%) y se confirmé en 8 (62%) por
CD (rango presion arteria pulmonar media: 13-59 mmHg). En 10 pacientes (77%) €l CD revel6 una situacion
de alto gasto (AG) (rango indice cardiaco en pacientes con AG: 3,9-6,6 I/min/m?2) y resistencias vasculares
pulmonares normales, que sugiere el AG como principal mecanismo subyacente. La gammagrafia demostro
un shunt anteriovenoso en 12 pacientes (92%), un hallazgo que explicael AG, lalCy laHTP. El antecedente
de TEP o de cardiopatia previa contribuy6 alaHTP en 5 pacientes (38%).

Gammagrafia que demuestra captacion pulmonar tras administracion de macroagregados de albumina
mar cados con Tc99 a nivel intraddrtico.

Caracteristicas cardiol6gicas y porcentgje de captacion pulmonar en gammagrafia



Captacion

Paciente (I\FI);%]?;B NP Ecocardiografia  Cateterismo derecho g;!rn;ol\r/lla'& A
(%)
B e PP @) S, i XY
(mmHg) (mmHg) )
1 6.500 57 70 34 60/50/45 124 57 1,3 8
2 5.139 62 65 39 69/50/41 8 4 14 45
3 5.782 60 80 13 84/45/26 7,2 3,7 45 10
4 4.597 60 65 12 57/30/117 8 5 23 64
5 528 5 40 27 48/40/29 12 6,6 1,1 54
6 1.945 25 7 22/19/17 7,3 4 164 41
7 2.046 58 45 13 51/27/16 8,7 4.8 1,6 7,3
8 175 60 30 7 22/13/9 6,7 3,92 1,1 5,76
9 670 76 45 8 25/14/8 7,5 4,5 0,8 3,6
10 2.163 60 55 12 71/40/23 6 3,6 4,5 0
11 316 70 35 6 30/15/7 7,8 51 1,15 45
12 4.233 61 30 16 31/23/17 95 4,5 0,5 4,1
13 1.695 33 20 52/37/29 6,6 3,43 25 43

Conclusiones: El AG secundariaafistulas AV fue € principal mecanismo de HTP e IC en nuestra serie de
pacientes con SMPy MF. Este hallazgo tiene implicaciones terapéuticas, ya que se deben evitar los
vasodilatadores pulmonares utilizados en otras formas de HTP y se aconsegja el tratamiento de soporte del AG
y de la enfermedad hematol 6gica subyacente.



