
RESUMEN

El corazón y el pulmón forman una unidad anatomo-
funcional interconectada por una red de vasos que confor-
ma la circulación pulmonar. Las enfermedades de estos dos
órganos están íntimamente relacionadas y se influyen
mutuamente, fundamentalmente a través de alteraciones
en la regulación de la circulación pulmonar. El síndrome de
hipertensión pulmonar supone el paradigma central de las
interacciones patológicas entre las enfermedades respirato-
rias y el corazón. Por el otro lado, las cardiopatías tanto mal-
formativas como funcionales condicionan alteraciones en la
fisiología respiratoria que son de relevancia clínica. En este
grupo podemos diferenciar aquellas cardiopatías que pro-
ducen un aumento del agua pulmonar, con grados varia-
bles de sobrecarga e insuficiencia del sistema respiratorio,
y las malformaciones de los grandes vasos, que pueden pro-
ducir obstrucción anatómica fija de la vía aérea (anillos vas-
culares y slings). La corrección/paliación quirúrgica y los
procedimientos de cardiología intervencionista son el tra-
tamiento fundamental en estos pacientes. En todo paciente
con una enfermedad cardiaca o pulmonar significativa debe
evaluarse el estado de ambos órganos y sus interacciones.
La ecocardiografía juega un papel importante en este pro-
pósito, ya que los síntomas y signos de cardiopatía y neu-
mopatía se solapan frecuentemente. El diagnóstico causal
de hipertensión pulmonar debe ir encaminado al despis-
taje de enfermedad del aparato respiratorio (entendido éste
como la unidad formada por el centro respiratorio, la vía

aérea, el parénquima, la caja torácica y los músculos respi-
ratorios), cardiopatías congénitas y más raramente enfer-
medades sistémicas o fármacos asociados a hipertensión
pulmonar. En ausencia de alteraciones, el diagnóstico de
exclusión es el de hipertensión pulmonar idiopática. Una
vez que se desarrolla hipertensión pulmonar arterial sig-
nificativa, el tratamiento es similar independientemente de
la causa. Los vasodilatadores arteriales pulmonares juegan
un papel central y han determinado el incremento de la
supervivencia hasta el 80-90% a los 5 años del diagnóstico.
Sin embargo, existen dudas sobre el pronóstico a largo plazo,
ya que es necesario más tiempo de seguimiento de los
pacientes que han sobrevivido. El trasplante pulmonar es,
hoy en día, una opción real para aquellos pacientes que se
deterioran pese al tratamiento médico óptimo.

Palabras clave: Cor pulmonale; Hipertensión arterial
pulmonar; Fallo ventricular derecho; Vasodilatadores pul-
monares; Interacciones cardiopulmonares.

ABSTRACT

Heart and lung conforms an anatomic and functional
unit that is connected by a complex net of vessels that arise
the pulmonary circulation. Diseases of both organs are inti-
mately related and influenced by each other, mainly by
means of disregulation of the pulmonary circulation. Pul-
monary arterial hypertension syndrome is the paradigm of
the pathological interactions between cardiac and respira-
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tory diseases. In the other hand, cardiac diseases (both mal-
formative and functional) carry respiratory physiology
anomalies that are clinically relevant. This group can be
divided into congenital heart diseases with increase in lung
water that produce variable grades of respiratory overload
and insufficiency and great vessels malformations with fixed
obstruction of the airway (vascular rings and sling). Surgi-
cal correction/palliation and interventional cardiology pro-
cedures compose the mainstay in the management of these
patients. The state of cardiorespiratory unit and heart-lung
interactions must be carefully assessed in every patient with
significant heart or lung disease. Echocardiography plays a
key role in this purpose given the fact that signs and symp-
toms of cardiac and lung disease are non-specific and fre-
quently overlap. Diagnostic work up in pulmonary hyper-
tension should rule out respiratory disease (including cen-
tral control of ventilatory drive, airway, lung parenchyma,
chest wall and respiratory muscles), acquired and congen-
ital heart disease and rarely systemic diseases and drugs
with associated pulmonary arterial hypertension. When no
etiology can be identified, idiopathic pulmonary hyperten-
sion is diagnosed. Once significant pulmonary arterial hyper-
tension is present treatment is pretty much similar with inde-
pendence of the primary disease. Arterial pulmonary
vasodilator therapy is the cornerstone in the management
of pulmonary hypertension with an essential role in the
increased survival observed in the last few years (around
80-90% 5-year from diagnosis nowadays). However, con-
cerns exist about long-term prognosis due to the lack of long
follow up studies in patient with mid-term survival. Today,
lung transplant is a real option for those patients who fail
medical treatment. 

Keywords: Cor pulmonale; Pulmonary arterial hyper-
tension; Right heart failure; Pulmonary vasodilators; Car-
diopulmonary interactions.

INTRODUCCIÓN

El corazón y el aparato respiratorio son dos órganos ínti-
mamente relacionados que conforman una unidad funcio-
nal que conocemos como sistema cardiorrespiratorio(1). Las
enfermedades de estos dos órganos frecuentemente coexis-
ten y se influyen mutuamente(1,2). Este artículo pretende dar
una visión general sobre las interacciones que se produ-
cen entre el corazón y el pulmón en diversas patologías y
cómo afectan las alteraciones tanto estructurales como fun-
cionales de ambos órganos uno sobre el otro. Asimismo,
dentro de las enfermedades pulmonares que pueden cau-

sar cor pulmonale, se revisarán de manera breve las opcio-
nes terapéuticas específicas.

FISIOPATOLOGÍA DE LA INTERACCIÓN CORAZÓN-
PULMÓN

1. Influencia de las enfermedades respiratorias sobre el
corazón
Fisiopatología de la disfunción del ventrículo derecho en la
hipertensión pulmonar: concepto de cor pulmonale

Muchas enfermedades respiratorias, tanto agudas como
crónicas, pueden producir disfunción del corazón derecho
con función ventricular izquierda inicialmente normal, situa-
ción que se conoce como cor pulmonale(3). Las cavidades car-
diacas derechas están conectadas a través del árbol arterial
pulmonar con el parénquima pulmonar (unidades alveolo-
capilares). Estas conexiones forman un circuito con una alta
capacitancia y baja resistencia, lo que determina que, en situa-
ción normal, la presión en la arteria pulmonar sea baja (habi-
tualmente 1/4 de la sistémica), manteniéndose así durante
toda la vida(4). Ello determina que el ventrículo derecho (VD)
sea capaz de eyectar todo el gasto cardiaco, generando una
fuerza contráctil mucho menor que el ventrículo izquierdo
(VI)(5). Esto sucede en parte debido a que la impedancia del
sistema vascular pulmonar es muy baja, de forma que la san-
gre sigue entrando en los pulmones aun cuando el gradien-
te de presión VD-arteria pulmonar se vuelve negativo tras
alcanzar la presión sistólica pulmonar máxima. Por ello, el
VD es una cámara acostumbrada a trabajar contra una post-
carga baja y por lo tanto su masa es aproximadamente la
sexta parte que la del VI, lo que se traduce en una pared fina
y unas presiones de llenado mucho menores que las del VI
para un volumen telediastólico similar (alta compliance)(4,5).
Las enfermedades pulmonares que afectan al corazón lo
hacen principalmente alterando este funcionamiento “a baja
presión” por un aumento de la resistencia vascular pulmo-
nar (RVP) y con ello de la presión de la arteria pulmonar,
situación que se conoce como hipertensión arterial pulmo-
nar (HTP) y que se define como una presión media en la arte-
ria pulmonar mayor de 25 mmHg en reposo y 30 mmHg en
el ejercicio. En lactantes pequeños y neonatos la HTP se defi-
ne como una presión pulmonar mayor o igual al 50% de la
presión arterial sistémica(5). Debido a la “escasa” masa del
VD comparado con el VI, su reserva contráctil (es decir, su
capacidad de aumentar la fuerza de contracción en respuesta
a la elevación de la postcarga) es mucho menor que la del
VI(1,6,7). La habilidad del VD para adaptarse a este aumento
de la presión pulmonar es la que determina la aparición y la
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severidad de los síntomas de la HTP y la supervivencia del
paciente. La capacidad de adaptación del VD al aumento de
la postcarga depende de varios factores. Por un lado, al
aumentar la postcarga, aumenta la frecuencia cardiaca por
el estímulo adrenérgico; esto genera un aumento de la fuer-
za contráctil, lo que se denomina relación fuerza-frecuencia,
de forma que existe una frecuencia cardiaca óptima y enci-
ma o debajo de la misma la fuerza contráctil disminuye. Por
otro lado, el aumento del volumen telediastólico mejora la
contractilidad mediante la autorregulación heterométrica
definida por la Ley de Frank-Starling, lo cual explica la impor-
tancia de mantener una adecuada precarga del VD en casos
de HTP(1,7). Sin embargo, uno de los factores fundamenta-
les que determinan la repercusión del aumento de la presión
pulmonar es la rapidez con la que se produce. Si se produ-
ce de forma aguda y rápida, el VD no tiene tiempo de adap-
tarse y se produce fallo ventricular agudo, que se manifies-
ta con bajo gasto cardiaco como en el tromboembolismo pul-
monar o las crisis de HTP del postoperatorio cardiaco. Cuan-
do la HTP es una condición crónica, el VD responde incre-
mentando su masa (hipertrofiándose), lo cual aumenta su
fuerza contráctil y permite mantener el gasto cardiaco. Sin
embargo, esta hipertrofia determina un aumento de la rigi-
dez del miocardio y, por tanto, la elevación de las presio-
nes de llenado (disfunción diastólica), lo cual produce los

síntomas clásicos de la insuficiencia cardiaca derecha como
edemas, hepatomegalia, disnea de esfuerzo, síncopes y arrit-
mias(1,6,7). Aun en los casos en los que se desarrolla una hiper-
trofia miocárdica derecha compensadora, si la HTP arterial
se mantiene durante mucho tiempo, el VD acabará fallando
y dilatándose (Fig. 1). La HTP puede ser primaria (idiopá-
tica o familiar) o secundaria a enfermedades agudas y cró-
nicas tanto respiratorias como sistémicas (colagenosis, hemo-
globinopatías, enfermedades de depósito, cardiopatías…)(8).
Las enfermedades respiratorias que pueden producir HTP
son variadas e incluyen alteraciones del centro respiratorio
con hipoventilación, enfermedades de la vía aérea, enfer-
medades parenquimatosas pulmonares y enfermedades de
la pared torácica. El estímulo para el desarrollo de HTP secun-
daria en las enfermedades respiratorias es variado, siendo
el más importante y común la hipoxia alveolar(8). La hipoxia
es un potente vasoconstrictor pulmonar. La vasoconstricción
es inicialmente beneficiosa, ya que produce una distribución
del flujo sanguíneo de las áreas mal ventiladas a las más ven-
tiladas, mejorando la relación ventilación/perfusión de las
unidades alveolocapilares en un intento de mejorar la oxi-
genación. La hipoxia crónica produce remodelación de la
pared vascular pulmonar, pudiendo producir incrementos
irreversibles de la RVP. Otros mecanismos que influyen en
el desarrollo de HTP en las enfermedades respiratorias son
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Figura 1. Progresión de la
enfermedad pulmonar y
efectos paralelos sobre el
ventrículo derecho. En el
estado compensado el diag-
nóstico de HTP puede ser
difícil, ya que el gasto car-
diaco está mantenido y los
síntomas pueden ser míni-
mos (disnea de esfuerzo).
GC, gasto cardiaco; RVP,
resistencia vascular pulmo-
nar; VD, ventrículo dere-
cho.(1)
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la pérdida de superficie alveolocapilar por destrucción del
parénquima, con el consiguiente aumento de la resistencia
del lecho vascular pulmonar, la hipercapnia (un potente vaso-
constrictor pulmonar) de las enfermedades obstructivas o la
hiperviscosidad sanguínea y las alteraciones del metabo-
lismo del óxido nítrico, fruto de la policitemia que acom-
paña a la hipoxia. Además, la lesión pulmonar aguda (inclu-
yendo la iatrogénica) produce activación de la cascada infla-
matoria y disfunción endotelial en el capilar pulmonar con
agregación plaquetaria, adhesión de células inflamatorias y
reducción de la biodisponibilidad del óxido nítrico(7) (Fig. 2).

Anatomía ventricular e interdependencia ventricular:
disfunción ventricular izquierda en la hipertensión pulmonar

La anatomía (y la geometría) del VD y el VI influyen
decisivamente en su función. Estas relaciones se conocen
como interdependencia ventricular y es necesario cono-
cerlas para poder comprender por qué aquellas enferme-
dades que producen HTP no solo afectan a la función del
VD, sino que también producen fallo cardiaco izquierdo. El
VD tiene una forma triangular con tres partes diferenciadas:
inlet ventricular (válvula tricúspide y aparato subvalvular),
miocardio apical trabecular y outlet o infundíbulo que conec-
ta con la arteria pulmonar. Este VD envuelve a modo de
bufanda al VI, que por el contrario tiene una forma elipsoi-

dal o de bala (con la punta en el ápex y la base en la válvu-
la mitral). Ambos ventrículos comparten el septo interven-
tricular y están “unidos” por fibras interventriculares dis-
puestas en forma de lazos entrelazados, y todo ello conte-
nido en un “saco” común que es el pericardio. La forma
de contracción de un ventrículo influye en el otro(2,5-7). El VD
se contrae de forma longitudinal (de arriba a abajo) de forma
similar a la peristalsis del estómago, mientras que el VI se
contrae sobre todo de forma radial y mediante la torsión
(como si se exprimiera un limón en un exprimidor). Debi-
do a que la presión del VI es mayor que en el VD a lo largo
de todo el ciclo cardiaco, en situación normal, el septo inter-
ventricular se encuentra abombado en todo momento hacia
el VD. Durante la sístole, el movimiento del septo está deter-
minado por la fuerza contráctil del VI, pero este movimiento
no solo contribuye a la eyección cardiaca izquierda, sino que
es muy importante para la eyección cardiaca derecha; es
decir, a mayor movimiento septal determinado por el VI
mayor eyección del VD (mediante un efecto de succión que
dirige la sangre hacia el outlet del VD). Cuando hay HTP se
produce dilatación e hipertrofia del VD como hemos comen-
tado, lo cual desvía el septo interventricular hacia la izquier-
da, reduciendo la cavidad ventricular izquierda y su pre-
carga. Esto determina que la presión que es capaz de gene-
rar el VI en la sístole también es menor, lo que reduce el efec-
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Figura 2. Mecanismos del
fallo ventricular derecho
agudo(7).
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to de empuje de la contracción ventricular izquierda sobre
el VD(2,5-7). Esto determina un aumento de la presión tele-
diastólica del VD debido a la disfunción diastólica fruto de
la hipertrofia, lo que desvía aún más el septo hacia la izquier-
da, entrando en un círculo vicioso de disfunción diastólica
del VD-abombamiento del septo interventricular (SIV)-dis-
minución de la eyección izquierda-disminución de la eyec-
ción derecha-disfunción diastólica. Esta interacción es tanto
o más importante en la caída del gasto cardiaco izquierdo
que experimentan los pacientes con HTP que el mero aumen-
to de la postcarga del VD por la HTP. Por ello, el grado de
disfunción diastólica del VD es un parámetro que se rela-
ciona con la supervivencia de los pacientes de una forma
más fidedigna que el grado de elevación de la presión pul-
monar(7). Además, la disfunción del VI produce disminu-
ción del flujo coronario, lo cual ocasiona como primera con-
secuencia disfunción diastólica, ya que la relajación ven-
tricular es un proceso activo (recaptación sarcolémica del
calcio) y es la parte del ciclo cardiaco que más energía con-
sume y por tanto la primera afectada cuando el flujo coro-
nario es subóptimo. Además, las enfermedades respirato-
rias también afectan a la función del VI por otro mecanis-
mo. Tanto las enfermedades respiratorias obstructivas (por
ejemplo, el asma) como restrictivas (por ejemplo, las neu-
mopatías intersticiales) producen un aumento del esfuerzo
respiratorio, lo que se traduce en la necesidad de generar
mayores presiones negativas intrapleurales en la inspira-
ción para introducir el aire en los alveolos. Ello conlleva un
aumento del gradiente de presión transventricular izquier-
do (tensión de la pared ventricular izquierda) con aumen-
to de la postcarga del VI y afectación del gasto(2).

Esto es especialmente importante en los pacientes con
fallo cardiaco previo o que precisan ventilación mecánica.
En la figura 3 se resumen las interacciones descritas y los
mecanismos por los que las enfermedades pulmonares y la
HTP afectan al corazón.

2. Influencia de las enfermedades cardiacas sobre el
pulmón

Las enfermedades cardiacas que afectan al aparato res-
piratorio las podemos diferenciar en dos grupos. Por un lado
están aquellas malformaciones de los troncos supraórticos
y arterias pulmonares que determinan una obstrucción cró-
nica extrínseca de la vía aérea: anillos vasculares, sling pul-
monar y la dilatación de las arterias pulmonares(2). Por otro
lado están las cardiopatías adquiridas o congénitas que deter-
minan un aumento del agua pulmonar extravascular con
edema intersticial peribronquial (asma cardiaca) y alveolar
con fallo respiratorio. Este grupo lo podemos diferenciar a

su vez en 4 subgrupos. Un subgrupo de cardiopatías con
aumento del flujo pulmonar y congestión pulmonar (shunt
intracardiacos izquierda-derecha como el ductus arterioso
persistente), otro subgrupo de cardiopatías con aumento de
la presión venosa capilar pulmonar por aumento de la pre-
sión en la aurícula izquierda transmitida retrógradamente
al pulmón (obstrucción en cavidades izquierdas o disfun-
ción ventricular) en las que el flujo pulmonar es normal, un
tercer subgrupo de malformaciones del árbol pulmonar arte-
rial (representado fundamentalmente por la tetralogía de
Fallot y la atresia pulmonar con comunicación interventri-
cular y colaterales aortopulmonares múltiples) en las que el
flujo pulmonar está disminuido y cursan por tanto con cia-
nosis, y un cuarto subgrupo de cardiopatías con disminu-
ción del drenaje linfático y edemas por aumento de la pre-
sión en aurícula derecha representado principalmente por
la anomalía de Ebstein y la fisiología de Fontan (flujo pul-
monar pasivo). En los tres primeros grupos se produce cier-
to grado de HTP (ver epígrafe correspondiente) y son pacien-
tes en riesgo de desarrollar con el tiempo HTP severa por
cambios en la vasculatura pulmonar que incrementan la
RVP y la disfunción del VD (fisiología de Eisenmenger).

Todo lo expuesto pone de manifiesto la intensa y com-
pleja interrelación entre el corazón y el pulmón, de forma
que enfermedades cardiacas pueden dar lugar a hiperten-
sión pulmonar que afecta finalmente al propio corazón, y
enfermedades respiratorias dañan el corazón derecho pro-
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Figura 3. Mecanismos de la interdependencia ventricular(5,7).
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duciendo cambios que afectan al corazón izquierdo que
finalmente falla y produce insuficiencia respiratoria cerran-
do el círculo.

Las figuras 4 y 5 resumen las interacciones patológicas
entre ambos órganos. 

ETIOLOGÍA Y MECANISMOS FISIOPATOLÓGICOS

1. Enfermedades respiratorias que afectan al corazón:
cor pulmonale

Recién nacidos
A) Hipertensión pulmonar persistente del recién nacido
(HPPRN)

Al final de la gestación, las arterias pulmonares distales
presentan una luz vascular estrecha y una capa media mus-
cular gruesa(9). El flujo sanguíneo pulmonar está limitado a
menos del 10% de la salida ventricular combinada y la resis-
tencia vascular pulmonar es elevada. En el recién nacido la
combinación de la distensión mecánica del pulmón por la

respiración, la presión de oxígeno aumentada, las altera-
ciones en la composición de la matriz de la pared vascular(10)

y el aumento de la producción de mediadores vasodilata-
dores por el endotelio vascular como el óxido nítrico (NO)
y la prostaciclina favorecen un cambio dramático en la cir-
culación pulmonar: el flujo sanguíneo pulmonar aumenta al
100% del gasto cardiaco y la resistencia vascular pulmonar
cae de forma significativa, normalmente hasta una cuarta
parte de la resistencia que se puede encontrar en la circula-
ción sistémica(11). Por tanto, la transición circulatoria perina-
tal normal se caracteriza por una disminución rápida de la
resistencia vascular pulmonar que acompaña la primera res-
piración y un aumento destacado de las resistencias vascu-
lares sistémicas con el pinzamiento del cordón umbilical(12).

La HPPRN se produce cuando la resistencia vascular
pulmonar sigue siendo elevada después del nacimiento. Por
tanto, la fisiología de la HPPRN mimetiza la circulación fetal,
en la que la resistencia vascular pulmonar supera la resis-
tencia vascular sistémica, y se desarrolla un shunt de dere-
cha a izquierda a través del agujero oval o del conducto arte-
rioso. Antes del nacimiento esta configuración circulatoria
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facilita la distribución sistémica de la sangre oxigenada pro-
cedente de la circulación placentaria. En la vida posnatal
provoca una disminución de la perfusión pulmonar e hipo-
xia(12). La consecuencia es una hipoxemia grave que puede
ser refractaria a la asistencia respiratoria convencional.

En cuanto a su fisiopatología, pueden existir tres tipos
de anomalías en la vasculatura pulmonar: déficit de desa-
rrollo, anomalía del desarrollo o adaptación incorrecta.

Cuando existe un déficit de desarrollo, el área transver-
sal de la vasculatura pulmonar se reduce, aumentando la
resistencia vascular pulmonar. Esta anomalía se produce en
los casos de hipoplasia pulmonar asociada, por ejemplo, a
hernia diafragmática congénita o malformación adenoma-
toidea quística del pulmón.

En otras ocasiones se produce una anomalía del desa-
rrollo, de manera que la capa muscular de las arteriolas pul-
monares es anormalmente espesa y se extiende a vasos dis-
tales que en condiciones normales tendrían paredes del-
gadas y sin capa muscular. La matriz extracelular que rodea
los vasos pulmonares también es excesiva. Los mediadores
vasculares parecen desempeñar un papel en estas anomalí-
as, presentando mayores concentraciones de endotelina-1
y menores de guanosín monofosfato cíclico(13). Este último
mediador representa la estimulación de la guanilato cicla-
sa por el NO. La predisposición genética puede influir en la
disponibilidad de precursores para la síntesis de NO y afec-
tar a la adaptación cardiopulmonar al nacer(14).

El tercero de los posibles mecanismos fisiopatológicos
sería la adaptación incorrecta. Las condiciones adversas peri-
natales (depresión perinatal, síndrome de aspiración de
meconio, enfermedades pulmonares parenquimatosas, etc.)
provocan una vasoconstricción activa e interfieren en la caída
normal de la resistencia vascular pulmonar posterior al parto.

Entre las patologías respiratorias asociadas a HPPRN se
incluyen el síndrome de aspiración de meconio, la neumo-
nía, el síndrome de distrés respiratorio, la hernia diafrag-
mática congénita y la hipoplasia pulmonar.

La HPPRN se caracteriza por taquipnea y cianosis grave
y puede estar acompañada de un soplo sistólico de insufi-
ciencia tricuspídea. Los hallazgos en la radiografía de tórax
dependen de la existencia o no de enfermedad pulmonar
asociada. En los casos sin enfermedad pulmonar, pueden
aparecer campos pulmonares hiperclaros con disminución
de la vascularización pulmonar y el tamaño del corazón
puede ser normal o estar aumentado. La ecocardiografía nos
permite confirmar el diagnóstico de HPPRN y diferenciar-
la de una cardiopatía cianótica estructural.

Entre las opciones terapéuticas para el manejo de la
HPPRN disponemos del oxígeno, de la ventilación mecáni-

ca y de la inhalación de NO, entre otras. El oxígeno es un vaso-
dilatador pulmonar. Hay que proporcionar la oxigenación
tisular adecuada y evitar lesiones pulmonares que puedan
derivarse de una administración continua de altas concen-
traciones de oxígeno. El NO endógeno regula el tono vas-
cular produciendo la relajación del músculo liso. Al ser inha-
lado, el NO es un vasodilatador pulmonar selectivo(15). Aque-
llos neonatos con HPPRN grave que continúan hipoxémicos
a pesar de una asistencia respiratoria máxima con NO inha-
lado requieren oxigenación con membrana extracorpórea
(ECMO). Aquellos que superan una HPPRN grave y/o el tra-
tamiento con ECMO tienen mayor riesgo de retraso en el desa-
rrollo, discapacidad motora y déficit de audición(16).

La HPPRN generalmente desaparece espontáneamen-
te, a menos que exista un problema subyacente irreversible
significativo, como la enfermedad pulmonar crónica del pre-
maturo. La HPPRN también puede ser el primer signo de
hipertensión arterial pulmonar idiopática(17).

B) Síndrome de distrés respiratorio del recién nacido y
enfermedad pulmonar crónica neonatal

La dificultad respiratoria es frecuente inmediatamente
después del nacimiento, especialmente cuando se trata de
un parto prematuro.

Existen muchas posibles causas de dificultad respirato-
ria en el neonato, tanto a nivel respiratorio como no respi-
ratorio. Dentro de la etiología puramente pulmonar se inclu-
yen la enfermedad de membrana hialina, la taquipnea tran-
sitoria, los escapes aéreos, el síndrome de aspiración de
meconio, la hemorragia pulmonar, la neumonía, la hipo-
plasia pulmonar y la HPPRN. Por otro lado, existen pro-
blemas relacionados con la vía aérea como son la atresia de
coanas, el síndrome de Pierre-Robin, la parálisis de las cuer-
das vocales, la estenosis traqueal o bronquial o la compre-
sión extrínseca de las vías respiratorias. Por último, dentro
de las causas no respiratorias están las de etiología neuro-
muscular, diafragmática, hematológica, metabólica o car-
diovascular.

Taquipnea transitoria del recién nacido
La taquipnea transitoria generalmente se presenta en

recién nacidos prematuros tardíos, aunque también puede
aparecer en recién nacidos a término y postérmino. Se debe
a un insuficiente aclaramiento del líquido pulmonar al nacer.
El exceso de líquido pulmonar disminuye la complianza
pulmonar y puede aumentar la resistencia de las vías res-
piratorias(18). Se caracteriza por la aparición de taquipnea
generalmente en el plazo de dos horas después del parto.
Los síntomas se resuelven generalmente a las 12-24 horas,
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pero puede persistir hasta 72 horas en los casos graves. La
radiografía de tórax suele mostrar reforzamiento lineal
perihilar bilateral.

Síndrome de distrés respiratorio tipo I o enfermedad de
membrana hialina

Una de las principales causas de dificultad respiratoria
en recién nacidos prematuros es el síndrome de distrés res-
piratorio tipo I o enfermedad de membrana hialina. Este
trastorno se debe fundamentalmente a la deficiencia de sur-
factante pulmonar. El pulmón del neonato pretérmino tiene
inmadurez pulmonar morfológica, bioquímica y funcional,
apareciendo síndrome de distrés respiratorio cuando el desa-
rrollo pulmonar fetal no se ha completado al nacer. El sín-
drome de distrés respiratorio se produce por una dismi-
nución transitoria de las síntesis de surfactante. La pérdida
de su función tensoactiva conduce al colapso alveolar y a la
atelectasia difusa, que conllevan alteraciones de la ventila-
ción y de la relación ventilación-perfusión. Esto produce un
aumento del trabajo respiratorio, que no puede mantener-
se por la limitación de la fuerza muscular, la debilidad y la
tendencia a deformarse de la pared torácica. Todo ello pro-
duce cianosis por hipoxemia y retención de dióxido de car-
bono (CO2). Aparece acidosis, secundaria a la hipoxia e hiper-
capnia, que aumenta las resistencias vasculares pulmona-
res, favoreciendo la aparición de cortocircuito derecha-
izquierda a nivel del conducto arterioso y foramen oval,
aumentando la hipoxia. La dificultad respiratoria comien-
za en el nacimiento o poco después. La radiografía de tórax
muestra disminución del volumen pulmonar y el clásico
patrón difuso, reticulogranular, con apariencia de vidrio
esmerilado y con broncograma aéreo(19). En cuanto al abor-
daje terapéutico del síndrome de distrés respiratorio, se reco-
mienda la administración de surfactante, así como el retra-
tamiento con dosis posteriores si persiste la dificultad res-
piratoria(20). En neonatos activos y con respiración espontá-
nea se recomienda ventilación no invasiva con presión posi-
tiva continua en la vía aérea (CPAP) en lugar de ventilación
mecánica convencional. La CPAP promueve la expansión
del pulmón y evita la tendencia al colapso alveolar y la for-
mación de atelectasias. En caso de fallo respiratorio, se rea-
lizará intubación y ventilación mecánica. El uso de la ven-
tilación mecánica agresiva debe reducirse en la medida de
lo posible para evitar el riesgo de fugas aéreas y displasia
broncopulmonar. Las medidas de apoyo generales incluyen
una óptima termorregulación, evitar la sobrecarga de líqui-
dos, mantener una perfusión y presión sanguínea adecua-
das y la detección y tratamiento del conducto arterioso per-
sistente permeable.

Síndrome de aspiración de meconio
El síndrome de aspiración de meconio se define como

dificultad respiratoria en recién nacidos con líquido amnió-
tico teñido de meconio cuyos síntomas no se pueden expli-
car por otra causa(21). Los problemas pulmonares son pro-
ducidos por la obstrucción de la vía aérea y por un fenó-
meno valvular que provoca zonas de atelectasias adyacen-
tes a otras áreas hiperinsufladas. El meconio posee además
sustancias que pueden ser tóxicas y que pueden provocar
una inflamación química secundaria o neumonitis. Además
existe una inhibición del surfactante por el meconio, que
puede agravar las atelectasias, la hipoventilación y el shunt
intrapulmonar. Con respecto al manejo del síndrome de aspi-
ración de meconio es importante el mantenimiento de una
oxigenación y una ventilación adecuadas, para evitar que
la hipoxemia, la acidosis y la hipercapnia puedan aumen-
tar la resistencia vascular pulmonar y contribuir al desa-
rrollo de HPPRN(22). La administración de oxígeno suple-
mentario generalmente es suficiente en casos leves o mode-
rados. En pacientes con enfermedad grave, el tratamiento
puede incluir ventilación mecánica, surfactante o inhalación
de óxido nítrico. En los casos de insuficiencia respiratoria
que no responde a las medidas mencionadas habría que
recurrir a la oxigenación con membrana extracorpórea. Hay
que procurar una mínima manipulación, para evitar la agi-
tación, cuando la HPPRN esté presente.

Displasia broncopulmonar (DBP) o enfermedad
pulmonar crónica neonatal

Se considera que un recién nacido con una edad gesta-
cional menor de 32 semanas presenta una DBP si a las 36
semanas de edad postmenstrual o al alta hospitalaria ha reci-
bido oxígeno suplementario durante 28 días o más. Se con-
sidera que un recién nacido de edad gestacional mayor o
igual a 32 semanas presenta una DBP si a los 29-55 días de
edad postnatal o al alta hospitalaria ha recibido oxígeno
suplementario durante 28 días o más(23). Se considera un día
con oxígeno suplementario si se administra más de 12 horas
durante el día. Hablaremos de DBP leve cuando en el
momento del diagnóstico no precisa oxígeno suplementa-
rio, moderada si precisa fracción inspirada de oxígeno (FiO2)
entre 0,22 y 0,29, y grave si precisa FiO2 mayor de 0,3 o ven-
tilación mecánica.

Cuanto menor es el peso al nacer, mayor es el riesgo
de desarrollar DBP. Los cambios en el manejo del neonato
(surfactante, corticoides prenatales y ventilación mecánica
menos agresiva) han dado lugar a una forma más leve de
DBP conocida como “nueva” DBP. Ésta se caracteriza por
la interrupción del desarrollo pulmonar que da como resul-
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tado grandes alveolos y alteración del desarrollo de la vas-
culatura. Por el contrario, la “vieja” DBP se caracteriza por
la lesión de las vías respiratorias y la inflamación y fibro-
sis parenquimatosas, fundamentalmente causadas por la
ventilación mecánica y el oxígeno(24).

La reacción inflamatoria y la lesión pulmonar aguda pro-
ducen daño en las vías aéreas (que conlleva obstrucción
de las vías aéreas, enfisema y atelectasia), daño vascular
(que conlleva edema e hipertensión pulmonar) y daño inters-
ticial (que conlleva fibrosis y disminución del número de
alveolos y de la superficie alveolocapilar), determinando la
enfermedad pulmonar crónica.

La etiología de la DBP es multifactorial. Intervienen fac-
tores pre y postnatales causantes de detención del desa-
rrollo pulmonar y, potencialmente, de inflamación y lesión
de un pulmón prematuro altamente vulnerable. Estos fac-
tores incluyen la ventilación mecánica, la toxicidad del oxí-
geno, la infección, la inflamación y una posible predispo-
sición genética y deficiencia de surfactante(25).

Los neonatos que requieren oxígeno suplementario con
una FiO2 mayor de 0,25 a las dos semanas de vida están en
riesgo de desarrollar DBP. Aunque los hallazgos clínicos de
la DBP pueden variar, la manifestación principal es la taquip-
nea. Otras manifestaciones clínicas son el tiraje, los esterto-
res y las sibilancias(25). La radiografía de tórax en los casos
de DBP puede tener una alteración difusa, reflejando áreas
de atelectasia, inflamación y congestión o edema pulmonar.
Los casos graves presentan hipoxemia e hipercapnia debi-
do a importantes anomalías cardiopulmonares: disminu-
ción del volumen tidal, aumento de la resistencia de las vías
respiratorias, disminución de la complianza pulmonar diná-
mica y obstrucción desigual de las vías respiratorias. Esto
conduce a una distribución anormal de la ventilación y a un
aumento de la resistencia vascular. Una gran parte de los
casos mejoran gradualmente en los siguientes dos a cuatro
meses. Aquellos que presentan formas graves pueden tener
una ventilación mecánica prolongada y desarrollar hiper-
tensión pulmonar y cor pulmonale.

En pacientes que necesitan ventilación mecánica se reco-
miendan pequeños volúmenes tidal para reducir al mínimo
la lesión pulmonar mecánica. Se recomiendan objetivos de
saturación de oxígeno en función de la edad postmenstrual
para evitar la hipoxia y la exposición al exceso de oxígeno.
Debe proporcionarse una nutrición para satisfacer las nece-
sidades aumentadas de energía total de los recién nacidos
con DBP y asegurar un crecimiento adecuado. Se recomienda
restricción de líquidos a unos 140-150 ml/kg/día. Reservar
el tratamiento crónico con diuréticos para los casos que
siguen siendo dependientes de la asistencia respiratoria a

pesar de la restricción de líquidos. Se recomienda comen-
zar con tiazidas. Los broncodilatadores se reservan para epi-
sodios de descompensación pulmonar aguda debido a reac-
tividad grave de las vías aéreas. Los corticoides sistémicos
se reservan para casos de DBP grave que no pueden ser des-
tetados de oxígeno y asistencia respiratoria máxima. No está
claro el papel de los corticoides inhalados en la displasia
broncopulmonar.

Los pacientes con DBP pueden desarrollar hipertensión
arterial pulmonar (HAP) debido a la alteración de la circu-
lación pulmonar asociada con lesión alveolar, hipoxia alve-
olar regional y/o períodos inadvertidos de hipoxemia. El
riesgo de HAP se eleva cuanto mayor es la gravedad de la
DBP(26). Aquellos casos que tienen necesidad de oxígeno
suplementario en el momento del alta deben evaluarse
mediante ecocardiografía para descartar una HAP.

Niños
A) Obstrucción crónica de la vía aérea: apnea obstructiva del
sueño

La obstrucción crónica de la vía aérea superior puede
causar hipoventilación alveolar grave y es una de las cau-
sas de hipertensión pulmonar secundaria e hipertrofia ven-
tricular derecha. Tanto la hipoxemia como la hipercapnia
producidas por obstrucción grave de la vía aérea superior
son potentes mediadores de vasoconstricción pulmonar.
Cuando se realiza un diagnóstico precoz, la desobstrucción
generalmente revierte la hipertensión pulmonar(27).

La apnea obstructiva del sueño (OSA) se caracteriza por
episodios de obstrucción total o parcial de las vías respira-
torias superiores durante el sueño, conduciendo a anoma-
lías en el intercambio gaseoso e interrupción del sueño. Está
presente en un 2-5% de los niños y puede ocurrir a cualquier
edad(28,29). La OSA no tratada se asocia con complicaciones
cardiovasculares, retraso del crecimiento y problemas de
comportamiento y de aprendizaje. El diagnóstico y el tra-
tamiento precoz pueden disminuir la morbilidad(30).

La obesidad y la hipertrofia adenoamigdalar son los prin-
cipales factores de riesgo para padecer apnea obstructiva
del sueño (OSA) en niños sanos.

Las alteraciones anatómicas o neurológicas que reducen
el tamaño de las vías respiratorias superiores o que afectan
al control neurológico o a la capacidad de colapso de las
mismas son también factores de riesgo. Por ejemplo: pará-
lisis cerebral, síndrome de Down, anomalías craneofaciales,
distrofia muscular, acondroplasia, mucopolisacaridosis, etc.

El ronquido habitual es una característica importante de
la clínica de la OSA. Sin embargo, el ronquido habitual no
es suficiente para confirmar la OSA, y la ausencia del mismo

BOLETÍN DE LA SOCIEDAD DE PEDIATRÍA DE ASTURIAS, CANTABRIA, CASTILLA Y LEÓN 19

I. OULEGO ERROZ, D. NARANJO VIVAS

 Bol SCCALP 215  2/3/11  16:06  Página 19



no es suficiente para excluirla. Cualquier niño que ronca
durante todas o la mayoría de las noches debe someterse a
una evaluación diagnóstica que incluya historia clínica, exa-
men físico y polisomnografía(31).

Clínicamente se puede manifestar con ronquidos o estri-
dor, sueño interrumpido con despertares frecuentes, exce-
siva somnolencia durante el día, enuresis nocturna, cam-
bios en el comportamiento, cefalea matutina, hipertensión
sistémica y fallo de medro(27).

Para su diagnóstico se emplea la pulsioximetría y la gaso-
metría capilar y arterial, la monitorización transcutánea
de CO2, los estudios de sueño, la fibrobroncoscopia y la eco-
cardiografía.

La elección del tratamiento inicial se valora individual-
mente en cada caso una vez que se confirma el diagnósti-
co de la OSA(31). Para la mayoría de los niños sanos con OSA
e hipertrofia adenoamigdalar se recomienda adenoamig-
dalectomía. A pesar de la adenoamigdalectomía, los niños
pueden presentar OSA residual o volver a desarrollar OSA
en el futuro(32,33). Para aquellos niños en los que está con-
traindicada la adenoamigdalectomía, que tienen una OSA
con un mínimo tejido adenoamigdalar, que presentan OSA
persistente a pesar de la adenoamigdalectomía, o aquellos
en los que es preferible un abordaje no quirúrgico, se reco-
mienda tratamiento con presión positiva de la vía aérea, bien
de forma continua (CPAP) o con dos niveles (BiPAP)(34,35).
La oxigenoterapia nocturna hasta que se pueda realizar el
tratamiento definitivo puede mejorar la oxigenación en los
niños que presentan hipoxemia grave relacionada con OSA.
Cuando es necesaria la administración nocturna de oxíge-
no suplementario, se recomienda iniciarla en condiciones
controladas con evaluación frecuente de la presión arterial
de dióxido de carbono (PaCO2)(36).

B) Enfermedades respiratorias con hipertensión pulmonar
secundaria
Fibrosis quística

La fibrosis quística (FQ) es un trastorno multisistémico
causado por mutaciones del gen regulador de la conduc-
tancia transmembrana de la fibrosis quística (CFTR), loca-
lizado en el cromosoma 7. La enfermedad pulmonar sigue
siendo la principal causa de morbilidad y mortalidad en
estos pacientes y se caracteriza por una infección bacteria-
na persistente, siendo Staphylococcus aureus y Pseudomonas
aeruginosa las bacterias más frecuentes(37).

El curso clínico con frecuencia se complica con reagu-
dizaciones pulmonares, que se superponen a una disminu-
ción gradual de la función pulmonar. Las exacerbaciones se
tratan con antibióticos orales o intravenosos, dependiendo

de la gravedad y de la sensibilidad de la bacteria aislada.
En los mayores de seis años con infección persistente por
Pseudomonas aeruginosa y enfermedad pulmonar se reco-
mienda tratamiento crónico con tobramicina inhalada(38).
Para prevenir la adquisición de Burkholderia cepacia el méto-
do más adecuado es limitar la transmisión, minimizando el
contacto físico entre pacientes con FQ y cumpliendo estric-
tamente las precauciones estándar de aislamiento.

Además de los antibióticos, el abordaje completo inclu-
ye medidas para facilitar la limpieza de las vías respiratorias
y para reducir la inflamación y la obstrucción bronquial. Los
agonistas beta-2-adrenérgicos de acción corta inhalados se
administran antes de la inhalación de antibióticos o salino
hipertónico y de la fisioterapia respiratoria. Su uso crónico
se recomienda si hay evidencia de que mejoran el flujo espi-
ratorio máximo en aquellos niños con obstrucción al flujo de
aire(39). Se recomienda el tratamiento crónico con DNasa I
(dornasa alfa) en los casos de enfermedad pulmonar mode-
rada, así como el tratamiento crónico con solución salina
hipertónica nebulizada en niños con tos crónica y cualquier
reducción del volumen espiratorio forzado en el primer
segundo (VEF1). La fisioterapia respiratoria juega un impor-
tante papel en la afectación pulmonar de la FQ. En los casos
que asocian asma, los corticosteroides inhalados pueden con-
siderarse junto con otros tratamientos antiasmáticos(40).

Generalmente en los pacientes con fibrosis quística y
enfermedad pulmonar grave la clínica respiratoria enmas-
cara los signos cardiovasculares. Sin embargo, la hiperten-
sión pulmonar y el fallo cardiaco derecho son aspectos
importantes y potencialmente tratables en algunos de estos
pacientes.

Los cambios morfológicos en los vasos pulmonares son
semejantes a los observados en otras enfermedades pul-
monares hipóxicas. El factor responsable del desarrollo de
hipertensión pulmonar es la hipoxia alveolar crónica. Ésta
se debe al desequilibrio entre la ventilación y la perfusión
provocado por la enfermedad pulmonar grave con obs-
trucción de la vía aérea, infección e inflamación crónica, ate-
lectasias y fibrosis. La destrucción de lecho vascular pul-
monar y el aumento de la resistencia vascular pulmonar
conducen a la destrucción progresiva del pulmón. En bron-
quiectasias de pacientes sin fibrosis quística (bronquiolitis
obliterante, aspiración recurrente o inmunodeficiencias)
se producen cambios fisiopatológicos similares(27).

No es fácil reconocer los signos clínicos de hipertensión
pulmonar en la fibrosis quística. La hiperinsuflación pul-
monar puede enmascarar signos de hipertensión pulmonar
como el aumento cardiaco en la radiografía de tórax o el
incremento del segundo ruido cardiaco a la auscultación.
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La exploración física puede detectar signos evidentes de
fallo cardiaco derecho, pero es deficiente en la detección de
los casos más leves. La ecocardiografía permitirá una eva-
luación cuantitativa de la función ventricular derecha y una
monitorización de la progresión de las presiones arteriales
pulmonares(27).

En los casos de hipertensión pulmonar en pacientes con
fibrosis quística, el abordaje terapéutico incluye oxigenote-
rapia para reducir la hipoxemia persistente, además de con-
tinuar con las terapias médicas agresivas de la fibrosis quís-
tica ya comentadas. En los casos graves de fibrosis quísti-
ca avanzada y cor pulmonale el trasplante cardiopulmonar
podría ser la única opción terapéutica. Es ésta una indica-
ción frecuente de trasplante pulmonar, y los resultados son
mejores que en aquellos sometidos a trasplante pulmonar
por otras indicaciones. La infección crónica con Burkholde-
ria cenocepacia asocia un peor pronóstico después del tras-
plante y se considera contraindicación para el mismo(41).
Algunos pacientes en fase avanzada de afectación pulmo-
nar podrían beneficiarse de la presión positiva mediante
ventilación no invasiva(27).

Enfermedades pulmonares intersticiales
Las enfermedades pulmonares intersticiales compren-

den un grupo heterogéneo de patologías raras que impli-
can al parénquima pulmonar y que interfieren con el inter-
cambio gaseoso. Por tanto, presentan un patrón predomi-
nantemente restrictivo de afectación pulmonar. Son menos
frecuentes en niños que en adultos. En algunos casos la infla-
mación alveolar y la fibrosis intersticial son parte de una
enfermedad sistémica como por ejemplo el lupus eritema-
toso sistémico. Sin embargo, en muchos niños es una enfer-
medad limitada a los pulmones.

La degeneración de las paredes alveolares y la pérdida
de las unidades alveolo-capilares es lo que caracteriza a las
enfermedades pulmonares intersticiales, existiendo un grado
de fibrosis intersticial que va aumentando a medida que
progresa la enfermedad. Esto produce una disminución pau-
latina del lecho vascular pulmonar. El engrosamiento de
la membrana alveolo-capilar dificulta la difusión de oxí-
geno, provocando vasoconstricción pulmonar hipóxica que
termina produciendo hipertensión pulmonar(27).

En el diagnóstico diferencial de un niño con taquipnea,
hipoxemia crónica e infiltrados pulmonares difusos se inclu-
yen muchas de estas entidades poco frecuentes y poten-
cialmente mortales. Es importante la consideración precoz
de posibilidad de hipoxemia crónica, que está presente en
muchos niños con enfermedad pulmonar intersticial, sobre
todo durante el sueño.

Si se llega al diagnóstico, el abordaje terapéutico inclu-
ye el tratamiento de la enfermedad pulmonar subyacente
con esteroides, hidroxicloroquina y otros tratamientos inmu-
nosupresores o antiinflamatorios, así como oxigenoterapia
domiciliaria continua o nocturna para corregir la hipoxemia
crónica. Las opciones terapéuticas son limitadas y con fre-
cuencia son medicamentos de eficacia no demostrada y con
efectos secundarios graves(42).

Deformidades de la columna vertebral y de la pared torácica
Las alteraciones anatómicas de la columna vertebral y de

la parrilla costal, como la cifoescoliosis grave, alteran las pro-
piedades mecánicas de la pared torácica y su función vital
como impulso respiratorio. La disfunción muscular respi-
ratoria ocasiona dificultades para el aclaramiento de las secre-
ciones de la vía aérea, con desequilibro en la ventilación/per-
fusión e hipoventilación alveolar, produciendo hipoxemia e
hipercapnia. Las infecciones respiratorias de repetición, que
son difíciles de evaluar radiológicamente y de tratar, pue-
den comprometer aún más el crecimiento pulmonar e incre-
mentar el riesgo de vasoconstricción e hipertensión pul-
monar. El pectus excavatum es una deformidad torácica fre-
cuente pero que raramente conlleva disfunción pulmonar
grave. Sin embargo, otras deformidades torácicas graves,
como la distrofia torácica asfixiante (síndrome de Jeune) y
las asociadas con acondroplasia, se asocian a insuficiencia
pulmonar, hipoxemia, cor pulmonale y muerte precoz.

Generalmente las pruebas de función pulmonar mues-
tran un patrón restrictivo. El tratamiento ortopédico para
corregir y estabilizar las deformidades de la columna ver-
tebral es la mejor forma de prevenir la insuficiencia respi-
ratoria. En los casos de deformidades graves y fallo respi-
ratorio la asistencia ventilatoria intermitente nocturna se ha
mostrado efectiva en la corrección de la hipoxemia y la mejo-
ra de la calidad de vida(27,43). La capacidad para generar sufi-
ciente flujo espiratorio máximo para la expectoración efec-
tiva es el factor más importante que permite el uso a largo
plazo de la ventilación no invasiva(44).

Enfermedades neuromusculares 
En las enfermedades neuromusculares (como la distro-

fia muscular de Duchenne, otras miopatías y la parálisis cere-
bral grave), la insuficiencia respiratoria es una causa fre-
cuente de morbilidad, pobre calidad de vida y muerte. La
discapacidad pulmonar se caracteriza por síntomas restric-
tivos debidos a debilidad de la musculatura respiratoria, con-
tracturas y deformidad progresiva de la columna vertebral.

En la distrofia muscular de Duchenne, la hipoventila-
ción alveolar nocturna es consecuencia de la debilidad dia-
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fragmática y de la hipotonía de los músculos accesorios e
intercostales. Tanto la apnea obstructiva como central pue-
den contribuir a la hipoxemia relacionada con el sueño. La
hipoventilación alveolar provoca hipoxemia, hipercapnia y
acidosis respiratoria, que conducen a hipertensión pulmo-
nar y cor pulmonale.

El manejo terapéutico incluye el tratamiento agresivo de
las infecciones, la cirugía precoz de la escoliosis y la venti-
lación no invasiva(27). Generalmente la asistencia respira-
toria no invasiva en un principio es necesaria por la noche,
aunque en algunos casos se puede precisar también asis-
tencia durante el día. La mayoría de los pacientes con enfer-
medad neuromuscular pueden evitar una traqueotomía
indefinidamente utilizando soporte inspiratorio y espira-
torio no invasivo(45). La indicación de la traqueotomía en
pacientes con enfermedad neuromuscular es la aspiración
de secreciones de las vías respiratorias cuando la saturación
de oxihemoglobina no puede mantenerse por encima del
94% mediante ventilación no invasiva con presión positiva
y asistencia manual de la tos(45).

C) HTP idiopática
La hipertensión pulmonar se caracteriza por elevada

presión arterial pulmonar e insuficiencia ventricular dere-
cha secundaria. Su definición se basa en mediciones de cate-
terismo cardíaco derecho. La hipertensión pulmonar se defi-
ne como una presión arterial pulmonar media superior a 25
mmHg en reposo(46). Una presión arterial pulmonar media
de 8 a 20 mmHg en reposo se considera normal, mientras
que de 21 a 24 mmHg en reposo tiene implicaciones clíni-
cas inciertas.

La Organización Mundial de la Salud (OMS) clasifica la
hipertensión pulmonar en cinco grupos(47) (Tabla I).

La hipertensión arterial pulmonar se subdivide en hiper-
tensión arterial pulmonar idiopática, anteriormente cono-
cida como hipertensión pulmonar primaria, e hipertensión
arterial pulmonar asociada a otros trastornos como enfer-
medad cardíaca congénita, enfermedad del tejido conecti-
vo o enfermedad pulmonar(17).

En la radiografía de tórax se puede apreciar un engro-
samiento central de las arterias pulmonares con disminu-
ción de las marcas periféricas vasculares pulmonares(17).

La hipertensión arterial pulmonar idiopática es aque-
lla en la que no se identifica una causa subyacente. Gene-
ralmente es esporádica. Solo del 6 al 10% de los casos son
hereditarios, y muestran anticipación genética, presentán-
dose a una edad más temprana en sucesivas generaciones.
Es necesario el screening de otros hermanos para la forma
familiar de la enfermedad(17). Las alteraciones del receptor

tipo II de la proteína morfogenética ósea (BMPR2) parecen
desempeñar un papel importante en su patogenia(48). Los
síntomas varían en función de la edad y a menudo son ines-
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TABLA I. CLASIFICACIÓN CLÍNICA DE LA HIPERTENSIÓN PULMONAR
(DANA POINT, 2008)

1. Hipertensión arterial pulmonar (HAP)
1.1. HAP idiopática 
1.2. Hereditaria 

1.2.1. BMPR2 
1.2.2. ALK1, endoglina (con o sin telangiectasia 

hemorrágica hereditaria) 
1.2.3. Desconocida 

1.3. Inducida por medicamentos o toxinas 
1.4. Asociada con 

1.4.1. Enfermedades del tejido conectivo 
1.4.2. Infección por VIH 
1.4.3. Hipertensión portal
1.4.4. Cardiopatías congénitas 
1.4.5. Esquistosomiasis 
1.4.6. Anemia hemolítica crónica 

1.5. Hipertensión pulmonar persistente del recién nacido

1’. Enfermedad pulmonar veno-oclusiva y/o
hemangiomatosis capilar pulmonar 

2. Hipertensión pulmonar secundaria a cardiopatía
izquierda
2.1. Disfunción sistólica
2.2. Disfunción diastólica
2.3. Valvulopatía

3. Hipertensión pulmonar secundaria a enfermedades
pulmonares y/o hipoxia
3.1. Enfermedad pulmonar obstructiva crónica
3.2. Enfermedad pulmonar intersticial
3.3. Otras enfermedades pulmonares con patrón mixto 

obstructivo y restrictivo
3.4. Trastornos de la respiración durante el sueño
3.5. Trastornos de hipoventilación alveolar
3.6. Exposición crónica a altura
3.7. Anomalías del desarrollo

4. Hipertensión pulmonar tromboembólica crónica

5. Hipertensión pulmonar con mecanismos multifactoriales
no aclarados
5.1. Trastornos hematológicos: trastornos 

mieloproliferativos, esplenectomía
5.2. Trastornos sistémicos: sarcoidosis, histiocitosis de 

células de Langerhans pulmonar, 
linfangioleiomiomatosis, neurofibromatosis, vasculitis

5.3. Trastornos metabólicos: glucogenosis, enfermedad de 
Gaucher, trastornos tiroideos

5.4. Otros: obstrucción tumoral, mediastinitis fibrosante, 
insuficiencia renal crónica en diálisis
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pecíficos. El síncope es relativamente frecuente. Los padres
refieren dificultad para respirar sin sibilancias que no res-
ponde al tratamiento broncodilatador. La saturación de oxí-
geno arterial sistémica es normal en ausencia de una comu-
nicación interauricular. La desaturación puede ocurrir en
presencia de una comunicación auricular cuando las pre-
siones en arteria pulmonar y ventrículo y aurícula derechas
aumentan y se produce shunt de derecha a izquierda(17).

La hipoxia crónica conduce a la hipertensión pulmonar.
La enfermedad pulmonar crónica del prematuro es una
causa relativamente frecuente de hipertensión pulmonar
moderada. La enfermedad pulmonar intersticial, estricta-
mente definida, es poco frecuente en niños, del mismo modo
que las complicaciones pulmonares de las enfermedades del
tejido conectivo. Cuando se produce hipertensión pulmo-
nar asociada a enfermedad del tejido conectivo en niños,
generalmente es grave. De las anomalías del desarrollo, la
asociación más frecuente es la hernia diafragmática con-
génita. En estos pacientes, la hipertensión pulmonar es rela-
tivamente frecuente en el período neonatal. Generalmente
después disminuye, pero puede persistir indefinidamen-
te, ser grave y requerir tratamiento a largo plazo. Para eva-
luar el grado en que la enfermedad pulmonar contribuye
a una elevada presión arterial pulmonar se dispone de las
pruebas de función pulmonar, la gasometría arterial, el estu-
dio de ventilación/perfusión y la tomografía computariza-
da (TC) de alta resolución(17).

La enfermedad pulmonar veno-oclusiva y la hemangio-
matosis capilar pulmonar son entidades poco frecuentes. Se
pueden presentar como una HAP idiopática, pero su iden-
tificación es importante debido a que su manejo es diferen-
te al de la HAP idiopática. La enfermedad pulmonar veno-
oclusiva generalmente se presenta con disnea, a veces acom-
pañada de hemoptisis en pequeña cantidad y frecuentes.
El paciente puede tener mínimos estertores a la auscultación.
El electrocardiograma y el ecocardiograma pueden ser indis-
tinguibles de la HAP idiopática, pero la capacidad de difu-
sión pulmonar es menor y una TC de alta resolución puede
ser diagnóstica para un radiólogo experimentado. Son niños
generalmente muy enfermos que deben incluirse en lista de
trasplantes lo antes posible. El cateterismo cardíaco puede
estar indicado para confirmar el diagnóstico(17).

2. Enfermedades del corazón que afectan al aparato
respiratorio
A) Compresión extrínseca de la vía aérea: anillos vasculares y slings

Los anillos vasculares son malformaciones del arco aór-
tico y troncos supraaórticos que producen una compresión
extrínseca de la tráquea y esófago que quedan englobadas

en un anillo formado por estructuras vasculares que pueden
estar permeables o no(49). Esta patología es una causa de estri-
dor crónico en lactantes además de otra sintomatología como
infecciones respiratorias crónicas, infecciones laríngeas más
severas, disfagia y riesgo de aspiraciones broncopulmona-
res. Las dos formas más frecuentes de anillo vascular son el
doble arco aórtico y el arco aórtico derecho con arteria sub-
clavia izquierda aberrante (Figs. 6 y 7).

Los slings pulmonares son malformaciones de las arte-
rias pulmonares que condicionan un origen anómalo de la
arteria pulmonar izquierda desde la porción proximal de la
arteria pulmonar derecha lo cual determina un recorrido
anómalo por detrás de la tráquea, comprimiéndola. Los sín-
tomas son similares a los del anillo vascular, salvo que no
producen disfagia ya que la arteria pulmonar izquierda cursa
por delante del esófago y éste no resulta comprimido. Su
tratamiento es quirúrgico(49).

La compresión de la vía aérea también puede deberse al
crecimiento de las arterias pulmonares debido a dilatación
en el contexto de una cardiopatía como un shunt izquierda-
derecha o una dilatación postestenótica.

B) Vía aérea inferior y pulmón: aumento del agua pulmonar
Cuando hablamos de los efectos de las enfermedades car-

diacas sobre el sistema respiratorio debemos distinguir dos
elementos. Por un lado, los efectos deletéreos que tiene la
sobrecarga de agua extravascular pulmonar producto de las
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Figura 6. Doble arco aórtico(49).
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diversas cardiopatías sobre el alveolo, la conducción del aire
en la vía respiratoria pequeña y la mecánica de los múscu-
los respiratorios y la caja torácica. Estas alteraciones deter-
minan finalmente una reducción de la capacidad de inter-
cambio gaseoso del pulmón con hipoxemia con o sin hiper-
capnia, que a su vez empeora la función cardiaca, como se
explicó previamente(50). Por otro lado, debemos también eva-
luar los efectos que tienen las cardiopatías sobre el estado de
la circulación pulmonar, ya que muchas cardiopatías tienen
el potencial de generar elevación de las presiones pulmona-
res por diversos mecanismos, lo que influye sobre la oxige-
nación y el manejo respiratorio, el tipo y viabilidad de la ciru-
gía, la función cardiaca y la mortalidad de los pacientes(50).

Como se comentó en la introducción, las cardiopatías
que pueden producir disfunción respiratoria se pueden divi-
dir en 4 grupos.

a) Hipertensión venosa pulmonar (HTP poscapilar o
“pasiva”)
a.1.Disfunción ventricular izquierda: cuando existe disfun-

ción ventricular izquierda se produce una elevación de
la presión en la aurícula izquierda que se transmite a las
venas pulmonares y produce edema intersticial (con un

cuadro de obstrucción peribronquial y sibilancias que
clásicamente se ha denominado asma cardiaca) o edema
alveolar (con crepitantes) que produce disfunción res-
piratoria. Además, la elevación de la presión venosa pul-
monar (HTP poscapilar) mantenida en el tiempo suma-
do a los efectos de la hipoxia por edema cardiogénico
produce cambios vasculares endoteliales con aumento
de la presión en la arteria pulmonar y puede producir
también disfunción cardiaca derecha (esto no es cor pul-
monale, ya que la disfunción derecha es secundaria a
disfunción izquierda). Son ejemplos de disfunción ven-
tricular izquierda en pediatría la miocarditis fulminan-
te, la miocardiopatía dilatada o las taquiarritmocardio-
patías(50-52).

a.2.Obstrucción de cavidades izquierdas: 
- Drenaje venoso pulmonar anómalo total (DVPAT): En

esta cardiopatía el retorno venoso pulmonar está
conectado a la circulación derecha en vez de a la aurí-
cula izquierda a través de un colector venoso común.
Por tanto, todo el retorno venoso tanto sistémico como
pulmonar retorna a la aurícula derecha. El gasto sis-
témico se mantiene a través de una comunicación inter-
auricular derecha-izquierda obligada. Por tanto, exis-
te una sobrecarga de volumen de las cavidades dere-
chas con aumento del flujo pulmonar anterógrado a
través de la arteria pulmonar. Además el colector veno-
so puede estar obstruido total o parcialmente, por lo
que se produce también hipertensión venosa pulmo-
nar y cierto grado de edema pulmonar. Por tanto, el
VD está sometido tanto a una sobrecarga de volumen
(dilatación, insuficiencia tricuspídea) como a una
sobrecarga de presión, lo cual produce una seria afec-
tación de la función cardiaca por el mecanismo de
interdependencia ventricular, por lo que los pacientes
con DVPAT obstruido están en bajo gasto. La terapia
médica tiene poco papel ya que las medidas encami-
nadas a disminuir la RVP (como el óxido nítrico) tie-
nen la contrapartida de aumentar el flujo pulmonar y
la congestión vascular pulmonar sin aumentar el gasto
cardiaco, ya que el retorno está obstruido y el gasto
izquierdo depende del grado de obstrucción del retor-
no venoso y el tamaño de la comunicación interauri-
cular y no del gasto derecho. Esta cardiopatía consti-
tuye una emergencia quirúrgica(50).

- Estenosis mitral: en la estenosis mitral hay hiperten-
sión auricular izquierda con HTP postcapilar y edema
pulmonar. El gasto izquierdo dependerá del grado de
estenosis. La respuesta al tratamiento médico también
es escasa, aunque la milrinona puede mejorar la con-
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Figura 7. Arco aórtico derecho con subclavia izquierda aberrante
y ductus izquierdo(49).
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tractilidad a la vez que produce vasodilatación pul-
monar y mejora la postcarga derecha, lo que tendrá
efectos beneficiosos sobre la precarga izquierda y la
eyección ventricular izquierda(50).

- Coartación de aorta: la presentación de esta cardio-
patía es muy variable. Cuando debuta en el periodo
neonatal suele coexistir con cierto grado de hipode-
sarrollo del arco aórtico y disminución de la masa ven-
tricular izquierda. La hipertensión auricular izquier-
da produce un shunt izquierda-derecha a través del
foramen oval con sobrecarga de volumen de cavida-
des derechas e hiperaflujo pulmonar con cierto grado
de congestión que, sumado a la HTP capilar, produce
hipertrofia y crecimiento de las cavidades derechas.
Estos pacientes necesitan mantener el ductus abierto
mediante la infusión de prostaglandinas E1 para poder
mantener el gasto anterógrado a través de la fuerza
contráctil del VD (shunt derecha-izquierda ductal),
para poder ser estabilizados antes de la cirugía(50-52).

- Estenosis aórtica: cuando es severa (estenosis aórtica
crítica) las alteraciones son similares a las de la coar-
tación de aorta.

b) Disminución del flujo linfático
Se produce en aquellas cardiopatías que condicionan

hipertensión auricular derecha.
- Anomalía de Ebstein: la displasia y atrialización del

VD que se produce en la anomalía de Ebstein severa
produce un crecimiento muy importante de la AD con
disminución del gasto anterógrado pulmonar. Se pro-
duce insuficiencia cardiaca importante con edemas
pleurales, quilotórax, ascitis y anasarca.

- Fisiología de Fontan: la cirugía de Fontan es el último
estadio en la paliación de las cardiopatías con fisiolo-
gía de ventrículo único. Lo que se consigue es la des-
conexión total del retorno venoso sistémico del cora-
zón y su conexión directa a la arteria pulmonar izquier-
da (conexión cavopulmonar), de forma que el flujo
venoso pulmonar pasa a ser no pulsátil y pasivo. De
esta forma estos pacientes son enormemente suscep-
tibles a las elevaciones de la presión pulmonar y tie-
nen tendencia a derrames pleurales recurrentes, qui-
lotórax, disfunción linfática con linfopenia y entero-
patía pierde-proteínas(50).

c) Cardiopatías con anomalías del árbol vascular
pulmonar

- Tetralogía de Fallot/Atresia pulmonar con comunica-
ción interventricular (CIV) y colaterales aortopulmo-

nares múltiples. Estas cardiopatías se caracterizan por
una oligohemia vascular pulmonar variable por obs-
trucción a la salida del VD con cianosis por shunt car-
diaco derecha-izquierda a través de una CIV con mala-
lineamiento (acabalgamiento aórtico). La falta de un
flujo sanguíneo normal pulmonar durante la vida fetal
puede producir un desarrollo deficiente de las arterias
pulmonares que pueden ser hipoplásicas, no estar
comunicadas con el VD (arterias pulmonares discon-
tinuas) o incluso ser funcionalmente inexistentes. En
estos dos últimos casos el flujo pulmonar depende de
colaterales aortopulmonares (MAPCAs). En cualquier
caso, si las arterias pulmonares no son normales se pro-
duce aumento de la resistencia vascular pulmonar, ya
sea por unas arterias pulmonares demasiado peque-
ñas o por la exposición del árbol pulmonar a presio-
nes sistémicas a través de la aorta por las colaterales.
Por ello, son pacientes en riesgo de disfunción ven-
tricular derecha por aumento de la poscarga(50).

d) Shunt izquierda-derecha
En estas cardiopatías se produce un aumento del flujo

pulmonar respecto al sistémico a través de una comunica-
ción izquierda-derecha. Este aumento del flujo pulmonar
tiene dos consecuencias principales: por un lado produce
congestión vascular pulmonar con síntomas de insuficien-
cia cardiaca y sobrecarga de volumen de cavidades izquier-
das (como en la comunicación interventricular, el ductus
arterioso persistente o la ventana aortopulmonar: shunt pos-
tricuspídeo) o derechas (comunicación interauricular, dre-
naje venoso anómalo parcial: shunt pretricuspídeo). Ade-
más, debido al aumento del flujo pulmonar se produce siem-
pre cierto grado de HTP con RVP normal (hipertensión pul-
monar hipercinética). Si la comunicación es no restrictiva
(muy grande), las presiones del corazón derecho e izquier-
do se igualan de forma que el flujo pulmonar depende del
estado relativo de las resistencias vasculares sistémicas y
pulmonares. Si esta situación se perpetúa, se producen cam-
bios reactivos de la vasculatura pulmonar al aumento de
flujo con vasoconstricción y proliferación muscular que
determina aumento de la resistencia pulmonar y en últi-
mo término HTP precapilar suprasistémica con inversión
del shunt y cianosis (fisiología de Eisenmenger). Llegados
a este punto, estas cardiopatías no se pueden corregir qui-
rúrgicamente. Por ello, la cirugía siempre debe realizarse
antes de que se produzca una elevación significativa de
las presiones pulmonares. En caso de duda a veces es nece-
sario recurrir al cateterismo para medir directamente la pre-
sión pulmonar(50-52).
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CONCLUSIÓN

En aquellos pacientes que presenten una patología car-
diaca o pulmonar significativa se debe evaluar el estado de
ambos órganos y sus interacciones. El síndrome de hiper-
tensión pulmonar representa el modelo principal de las inter-
acciones patológicas entre las enfermedades respiratorias y
el corazón. Una vez que se desarrolla hipertensión pulmo-
nar arterial significativa, el abordaje terapéutico es similar
independientemente de la etiología.

En un segundo artículo se pondrá especial énfasis en
el manejo de la hipertensión arterial pulmonar. Asimismo
se repasarán brevemente las estrategias de diagnóstico de
las causas más frecuentes de interacciones patológicas entre
el corazón y el aparato respiratorio y las opciones de trata-
miento disponibles en la actualidad.
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