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Consideramos que el paciente que se presenta es impor-
tante por 2 motivos, el primero el ser el primer bloqueo
AV transitorio con dispositivo Nit Occlud®, y segundo, mos-
trar una alternativa al tratamiento, que es intentar el cierre
diferido con un dispositivo de menor tamafio*®. Esta estra-
tegia requiere seguimiento estricto a largo plazo, ya que se
han reportado casos de bloqueo AV completo hasta 4 afos
después del implante del dispositivo®.

Financiacién

No se recibio patrocinio de ningln tipo para llevar a cabo
este articulo.

Bibliografia

1. Chessa M, Carminati M, Butera G, et al. Early and late
complications associated with transcatheter occlusion of secun-
dum atrial septal defect. J Am Coll Cardiol. 2002;39:1061-5.

2. Hill SL, Berul CI, Patel HT, et al. Early ECG abnormalities asso-
ciated with transcatheter closure of atrial septal defects using
the Amplatzer septal occluder. J Interv Card Electrophysiol.
2000;4:469-74.

3. Johnson JN, Marquardt ML, Ackerman MJ, et al. Electrocardio-
graphic changes and arrhythmias following percutaneous atrial
septal defect and patent foramen ovale device closure. Catheter
Cardiovasc Interv. 2011;78:254-61.

4. Suda K, Raboisson MJ, Piette E, et al. Reversible atrioventricular
block associated with closure of atrial septal defects using the
Amplatzer device. J Am Coll Cardiol. 2004;43:1677-82.

5. Du ZD, Hijazi ZM, Kleinman CS, et al. Comparison between trans-
catheter and surgical closure of secundum atrial septal defect in
children and adults. J Am Coll Cardiol. 2002;39:1836-44.

6. Al-Anani SJ, Weber H, Hijazi ZM. Atrioventricular block after
transcatheter ASD closure using the Amplatzer septal occluder:
Risk factors and recommendations. Catheter Cardiovasc Interv.
2010;75:767-72.

7. Moore J, Hedge S, El-Said H, et al. Transcatheter device clo-
sure of atrial septal defects. J Am Coll Cardiol Cardiovasc Interv.
2013;6:433-42.

8. Nehgme RA, Huddleston AR, Cheatham JP. Progression to late
complete atrioventricular block following Amplatzer device
closure of atrial septal defect in a child. Pediatr Cardiol.
2009;30:367-70.

Alejandro E. Contreras®*, Alejandro Peirone®,
Adolfo Ferrero Guadagnoli® y Jonathan Miara Lopez®

a Servicio de Cardiologia, Hospital Privado Universitario de
Cordoba, Instituto de Ciencias Biomédicas de Cordoba,
Cérdoba, Argentina

b Servicio de Hemodinamia, Hospital Privado Universitario
de Cordoba, Instituto de Ciencias Biomédicas de Cordoba,
Cérdoba, Argentina

* Autor para correspondencia. Hospital Privado Universita-
rio, Naciones Unidas 346, CP 5016, Cordoba, Argentina;
Teléfono: +54 3514688220; Fax: +54 3514688818.

Correo electronico: aletreras@hotmail.com

(A.E. Contreras).

http://dx.doi.org/10.1016/j.acmx.2016.05.005

1405-9940/

© 2016 Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez. Publicado
por Masson Doyma México S.A. Este es un articulo Open Access
bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).

Hipertension pulmonar
secundaria a enfermedad de
Rendu-Osler-Weber. Reporte de
caso

@ CrossMark

Pulmonary hypertension in
Rendu-Osler-Weber disease. A case report

La telangiectasia hemorragica hereditaria (THH) o enferme-
dad de Rendu-Osler-Weber, es una condicion poco frecuente
caracterizada por multiples telangiectasias y malformacio-
nes arteriovenosas que pueden llevar a episodios repetitivos
de epistaxis y otros tipos de sangrado. Las manifestacio-
nes clinicas en la THH son causadas por el desarrollo de
la vasculatura anormal (incluyendo telangiectasias, malfor-
maciones arteriovenosas y aneurismas). Se han identificado
mutaciones de herencia autosémico dominante en al menos
3 genes: endoglina (ENG), ACVRL1 (HHT2) y SMAD4, y
las mutaciones en los primeros 2 explican el 85% de los
casos'.

La presentacion clinica consiste en epistaxis de repe-
ticion, asi como en telangiectasias mucocutaneas vy
malformaciones arteriovenosas viscerales. El diagnostico se
basa en los criterios de Curacao’ (tabla 1). Si bien las

alteraciones mucocutaneas y las malformaciones arterio-
venosas son las manifestaciones distintivas del sindrome
de Rendu-Osler-Weber, también se ha reportado la asocia-
cién de hipertension pulmonar (HP) como una complicacion
importante. Reportamos el caso de una paciente con sin-
drome de Rendu-Osler-Weber e HP.

Mujer de 42 afios que acudid a consulta a nuestro insti-
tuto con historia de 2 anos de disnea de grandes esfuerzos
y fatiga. Entre sus antecedentes patologicos se incluia un
embarazo complicado por preeclampsia a los 40 anos de
edad y sangrado uterino andmalo de repeticion. Negaba con-
sumo de medicamentos o drogas. Al interrogatorio dirigido
destacaba la presencia de epistaxis recurrente desde los
23 aios de edad. El examen fisico demostro la presencia de
numerosas telangiectasias en cavidad oral y en miembros
pélvicos (fig. 1). El examen del precordio con 2P reforzado
y soplo holosistolico grado /v en foco tricuspide. El elec-
trocardiograma en ritmo sinusal, con ondas P pulmonares
y crecimiento del ventriculo derecho. Un ecocardiograma
transtoracico mostré crecimiento de cavidades derechas,
presion sistolica arterial pulmonar de 52 mmHg e insuficien-
cia tricuspidea moderada a severa. Se realizd una tomografia
toracoabdominal que demostré numerosas malformaciones
arteriovenosas a nivel de cuello, higado y bazo (fig. 2). Se
realizo el diagndstico de sindrome de Rendu-Osler-Weber.
Ante la sospecha de HP, se realizd un cateterismo derecho
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Tabla 1 Criterios de Curacao para el diagnostico de telan-
giectasia hemorragica hereditaria

Criterio Definicion

Epistaxis
Telangiectasias

Deben ser espontaneas y recurrentes
Mltiples en sitios caracteristicos:
labios, cavidad oral, dedos, nariz

- Telangiectasias gastrointestinales
(con o sin sangrado)

- Malformaciones arteriovenosas
pulmonares

- Malformaciones arteriovenosas
hepaticas

- Malformaciones arteriovenosas
cerebrales

- Malformaciones arteriovenosas
espinales

Descendente de un primer grado
diagnosticado de THH segun estos
criterios

Lesiones viscerales

Historia familiar

THH: telangiectasia hemorragica hereditaria.

que demostro los resultados citados en la tabla 2. Destaca la
presencia de gasto cardiaco elevado (17 |/min; IC 9.8 l/min)
y de presion sistolica de la arteria pulmonar de 55 mmHg. Se
inicié tratamiento diurético con adecuada respuesta y mejo-
ria sintomatica. En el seguimiento a 3 meses, la paciente
referia asintomatica y en buena clase funcional.

Varias series han reportado una asociacion entre el THH
y la HP. En un estudio de Ginon et al.?2 se incluyeron
55 pacientes con THH, malformaciones AV hepaticas y dis-
nea o cualquier sintoma cardioldgico a quienes se les realizo
ecocardiograma transtoracico para evaluar la causa de su
disnea. En esta serie, el 25% de los pacientes presentaron
una PSAP mayor a 40 mmHg. En otra serie de la Clinica Mayo,
el 13% de los pacientes con THH podrian mostrar cierto grado
de HP utilizando el ecocardiograma como herramienta de
deteccidn®.

Se han descrito 2 mecanismos causales de HP en THH:
1) mediante remodelado vascular con aumento en las resis-
tencias vasculares pulmonares, y 2) mediante hiperflujo
sistémico y aumento del indice cardiaco (insuficiencia car-
diaca de alto gasto). El primer grupo comprende a aquellos
pacientes con hipertension arterial pulmonar clasificados
dentro del grupo 1 de la Organizacion Mundial de la
Salud (en especifico dentro del subgrupo 1.2.2, hiperten-
sion arterial pulmonar hereditaria asociada a mutaciones de
ALK-1 o ENG). En esta entidad se encuentran aumentadas
las resistencias vasculares pulmonares y existe un remode-
lado arterial patolégicamente indistinguible de la hiperten-
sion arterial pulmonar tipo 1.

El segundo grupo de pacientes comprende a aquellos con
resistencias vasculares pulmonares normales y con la pre-
sencia de gasto cardiaco elevado. No existe un subgrupo
especifico en el consenso de Niza (2013) para clasificar a
estos pacientes. Algunas situaciones similares donde existe
alto gasto cardiaco incluyen a pacientes con esquistoso-
miasis (1.4.5), con anemia hemolitica crénica (1.4.6) o a
pacientes con desordenes hematologicos como sindromes
mieloproliferativos (donde se ha identificado alto gasto

Figura1 Telangiectasias en cavidad oral.

cardiaco e HP, con resistencias pulmonares normales). Sin
embargo, al momento de la redaccion, la HP asociada a
gasto cardiaco elevado por malformaciones AV sistémicas en
pacientes con Rendu-Osler-Weber no se incluye dentro de la
clasificacion de la OMS para HP.

La mayoria de los casos asociados a estados de alto flujo
pulmonar se asocian a su vez a malformaciones AV hepaticas
y sistémicas*. En el segundo escenario, la hipertension arte-
rial pulmonar se asocia a mutaciones en las proteinas ALK-1
y ENG (receptor similar a la activina cinasa-1 y ENG)°. El
diagnostico diferencial entre ambos mecanismos fisiopato-
logicos se realiza mediante parametros hemodinamicos del
cateterismo derecho. En el caso de nuestra paciente, los
parametros hemodinamicos son compatibles con un estado
de alto gasto cardiaco (17 l/min) que lleva a la HP en pre-
sencia vasculatura pulmonar (arterial y venosa) normal y
corazon izquierdo normal (estado de alto flujo pulmonar).

Figura 2 Malformaciones AV hepaticas (reconstruccion volu-
métrica).
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Tabla 2 Parametros hemodinamicos relevantes
Parametro Valor

PSAP 55 mmHg

PDAP 18 mmHg
PMAP 30 mmHg
PSVD/PDVD/D2VD 55/5/10 mmHg
RVP 75dyn*s/cm® (0.94 UW)
Gasto cardiaco 17 l/min
indice cardiaco 9.8 1/min/m?
PCPC 5 mmHg
Gradiente transpulmonar 25 mmHg

D2VD: diametro telediastolico del ventriculo derecho; PCPC:
presion capilar pulmonar en cuia; PDAP: presion diastolica de
la arteria pulmonar; PDVD: presion telediastolica del ventriculo
derecho; PMAP: presion media de la arteria pulmonar; PSAP:
presion sistolica de la arteria pulmonar; PSVD: presion sistolica
del ventriculo derecho; RVP: resistencias vasculares pulmonares;
UW: unidades Wood.

La experiencia en el tratamiento médico de los pacientes
con HP en el contexto de la THH se limita a reportes de casos.
No existen ensayos clinicos aleatorios, y es improbable que
sean realizados. Los pacientes con HP secundaria a insu-
ficiencia cardiaca de alto flujo pueden beneficiarse del
tratamiento con restriccion de sal y diuréticos®; la embo-
lizacion transarterial de malformaciones AV hepaticas se ha
propuesto como una opcion, pero puede causar complica-
ciones como infarto o sepsis, por lo que en general no se
utiliza. El trasplante hepatico podria ser una opcion tera-
péutica en casos especiales’. El tratamiento dirigido a la
THH (bevacizumab, un anticuerpo monoclonal que inhibe el
factor de crecimiento vascular endotelial) podria revertir
las lesiones hepaticas y reducir el gasto cardiaco en pacien-
tes con importante carga de malformaciones AV hepaticas y
sistémicas®.

En cuanto a los pacientes con hipertension arterial
pulmonar, el tratamiento estandar incluyendo bosentan
y tadalafil, se ha extrapolado con algunos resultados
positivos®. Sin embargo es importante recordar que estas
terapias pueden incrementar el riesgo de sangrado, el cual
es alto en los pacientes con THH.

Sabba et al.'® demostraron una disminucion aproximada
de 7 anos en la expectativa de vida en pacientes con HP y
THH. El estudio de la Clinica Mayo fallo en alcanzar signi-
ficacion estadistica, pero si mostré una tendencia de la HP
como factor predictivo de prondstico adverso y sobrevida
disminuida®. Es por esto que resulta importante aumentar
el grado de sospecha clinica, y clarificar la importancia del
cateterismo derecho para confirmar el diagndstico e identi-
ficar el mecanismo fisiopatologico.

Se debe mantener una alta sospecha clinica sobre el
diagnostico de la HP en aquellos pacientes con THH que pre-
senten disnea, o en quienes un ecocardiograma identifique
incremento en la presion sistolica del ventriculo derecho
o incremento en la presion de la auricula derecha.

Financiacion
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