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Resumen

Introduccion: Larespuestaen el test agudo de vasorreactividad (TAV) en los pacientes con hipertension
pulmonar (HP) tiene importantes implicaciones clinicasy pronosticas. Una respuesta positiva predice una
alta probabilidad de respuesta a tratamiento con calcio antagonistas y una mejor supervivencia. Las Ultimas
guias clinicas recomiendan larealizacion de un TAV en todos |os pacientes con hipertension arterial
pulmonar, sin embargo su utilidad en subtipos diferentes de la idiopética no esta claro.

Objetivos: Analizar los resultados obtenidos en € TAV en pacientes con HP asociada a sindrome de aceite
toxico (SAT).

Resultados: Desde 1993 hasta el 2011 se han diagnosticado en nuestro hospital 32 casos de HP asociado a
SAT y se haredlizado un TAV a 24 de ellos, en todos |os casos |a respuesta fue negativa. Las posibles causas
analizadas fueron la severidad hemodinamica, la presencia de mutaciones en € gen BMPR2 y diferentes
cambios histol6gicos. Cuando se compararon |os resultados obtenidos en el cateterismo derecho en €l
momento del diagnostico en nuestra poblacion frente a un grupo de 52 pacientes con HP idiopatica
diagnosticados en el mismo periodo de tiempo, las diferencias encontradas en cuanto a severidad no fueron
estadisticamente significativas, se comparo la presion mediaen la auricula derecha (9,8 £ 5,9vs 8,5+ 5,7
mmHg, p = 0,356), el gasto cardiaco (3,8 + 1,2vs 4,2+ 1, 41pm, p=0,178) y lasresistencias vasculares
arteriolares pulmonares (17,2 £ 9,4 vs 13,5 + 5,6 UW, p = 0,249). En el grupo de pacientes con HP asociado
a SAT no se encontraron mutaciones en el gen BMPR2 frente a 8 pacientes, € 15,4%, que s presentaron
mutaciones en el grupo con HP idiopética. Un estudio micromorfomeétrico de |os vasos pulmonares en 4
pacientes con HP asociado a SAT mostré una marcada afectacion venular con fibrosis de la intima, presencia
de doble membrana el&sticay obliteracién de laluz, ademas de las | esiones plexiformes arteriolares (fig.).

Figura. Vénula pulmonar.

Conclusiones: Larespuestanegativaen el TAV en pacientes con HP asociado a SAT podria ser debida a una
mayor severidad hemodinamicay ala afectacién adicional de las vénulas arteriales. Son necesarios estudio
adicionales que permitan correlacionar la ausencia de mutaciones en el gen BMPR2 con larespuesta en el
TAV.



