Edema de pulmon unilateral e
hipertensidon pulmonar tratada con
sildenafilo en la agenesia de la
arteria pulmonar

Sr. Editor:

La agenesia congénita de la arteria pulmonar (ACAP) es
una malformacién cardiovascular poco habitual, con fre-
cuencia oligosintomatica'?, que puede complicarse con el
edema pulmonar unilateral (EPU)? o hipertensién pulmonar
(HP)!**. Comunicamos el caso de una paciente con ACAP e
HP que desarrolla EPU. Discutimos el papel del sildenafilo
en la HP.

Una mujer de 47 afios, fumadora de 20 cigarrillos/dia,
con infecciones pulmonares recurrentes, consulté por una
crisis hipertensiva. La exploracién fisica resulté normal.
El hemograma, la bioquimica, las pruebas de coagulacién
y el electrocardiograma no mostraron alteraciones, objeti-
vandose una hipoxemia leve en la gasometria arterial. La
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Fig. 1. Tomografia computarizada de térax que revela un mosaico pul-
monar izquierdo e hiperclaridad en el derecho.

Fig. 2. Radiografia de térax que pone de manifiesto un edema pulmo-
nar izquierdo.

radiografia de térax evidenci6 hiperclaridad pulmonar de-
recha y una arteria pulmonar izquierda prominente. El
ecocardiograma mostré hipertrofia de ventriculo izquierdo
concéntrica con funcién sistdlica conservada y dilatacién
del ventriculo derecho con regurgitacién tricispide de
4,55 m/s. La gammagrafia pulmonar (ventilacién-perfu-
sién) objetivé ausencia de perfusién pulmonar derecha.
Una tomografia computarizada (TC) tordcica descart un
tromboembolismo pulmonar, una compresion extrinseca
de la arteria pulmonar o un enfisema unilateral. El parén-
quima pulmonar izquierdo presentaba un patrén en mosai-
co y el derecho estaba hiperaireado (fig. 1). Las pruebas
funcionales respiratorias mostraron una obstruccién ligera
con reduccién moderada de la difusion. Se descartaron
otras causas de HP y la paciente fue dada de alta. Dos se-
manas después, la paciente reingresa en situacién de fallo
ventricular izquierdo franco. La presion arterial (PA) era
de 190/80 mmHg, la saturacion aire ambiente del 47%, y
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destacaba la presencia de crepitantes izquierdos en la aus-
cultacién pulmonar. E1 ECG mostraba taquicardia sinusal.
Se realiz6 una radiografia de térax (fig. 2) que revel6 un
infiltrado alveolar izquierdo, inicidndose tratamiento con
oxigeno, nitroglicerina, furosemida y antibiéticos; la pa-
ciente se estabilizé clinicamente en 24 h y el infiltrado de-
saparecid. El estudio hemodindmico mostré una presion
arterial pulmonar de 87/25 mmHg (media, 49), una pre-
sion del ventriculo derecho de 91/10 mmHg, una presion
capilar pulmonar de 7 mmHg y una PA de 119/61 mmHg
(media, 85). La saturacién de oxigeno en sangre venosa
fue del 56,5% sin evidencia de shunt. La arteriografia pul-
monar evidenci6 dilatacién del tronco y la arteria pulmo-
nar izquierda con ausencia de la derecha. Procedentes de
la aorta tordcica descendente y de la coronaria derecha na-
cian colaterales «bronquiales» hacia el pulmén derecho.
Las coronarias no mostraron lesiones. Fue dada de alta
con oxigeno, nifedipino, furosemida, enalapril y dicumari-
nicos, aceptandose la indicacion de trasplante cardiopul-
monar en un centro de referencia. Veinte meses después
la paciente empeord (disnea de clase III de la New York
Heart Association); el test de la marcha de 6 min era de
362 m y la regurgitacién tricdspide, estimada por ecocar-
diografia, de 3,5 m/s. Se inici6 tratamiento con sildenafilo
(50 mg/8 h) con una mejoria clinica evidente, mantenién-
dose a los 12 meses en clase funcional II con un test de
los 6 min de 428 m. La presién pulmonar sistélica estima-
da mediante ecocardiografia fue de 30 mmHg.

El EPU puede observarse en varios escenarios clinicos.
Se clasifica en ipsilateral o contralateral®; este tltimo ocurre
en el pulmén opuesto al defecto de perfusion. Los pacientes
con ACAP pueden presentar EPU contralateral durante la
insuficiencia cardiaca.

Por otra parte, un 19-25% de los pacientes con ACAP
presenta HP'2, tardiamente'#, lo que implica un mal pronés-
tico**. La produccién de 6xido nitrico, de efecto vasodilata-
dor y antiproliferativo en la arteria pulmonar, es deficiente
en la HPS. El sildenafilo inhibe la enzima que lo degrada
(PDF-5), demostrando a largo plazo mejoria hemodindmica
y funcional en pacientes con HP de diferente etiologia®®, sin
deteriorar la relacién ventilacién/perfusion® e incluso mejo-
randola (efecto supraselectivo o de vasodilatacion exclusiva
en dreas pulmonares ventiladas)’. En nuestro caso, el tra-
tamiento con sildenafilo mejoré la capacidad funcional y
normalizé los pardmetros hemodindmicos de la paciente,
probablemente por efecto vasodilatador selectivo y suprase-
lectivo.

Como conclusién, el EPU puede complicar la evolucion
en adultos con ACAP. El tratamiento adyuvante de la HP
con sildenafilo deberia considerarse en este contexto clinico.
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