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Ecocardiograma con contraste para diagnosticar fistulas
arteriovenosas pulmonares en el sindrome hepatopulmonar

Contrast echocardiogram for diagnosis to pulmonary arterio-venous fistulas in
hepato-pulmonary syndrome
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Introduccion

El sindrome hepatopulmonar (SHP) se define con la
triada de enfermedad hepatica crénica, hipertension
portal con o sin cirrosis y vasodilatacion pulmonar capi-
lar y precapilar, que condicionan cortocircuitos de dere-
cha a izquierda, alteraciones en la ventilacion/perfusion
y en la difusién pulmonar de evolucién progresiva,
PaO, < 80 mmHg y gradiente alveoloarterial > 20 mmHg
expresado con cianosis'?.

Casos clinicos (Tabla 1)

Primer paciente

Antecedentes de vomito, distensiéon abdominal, eva-
cuaciones melénicas y hepatalgia. Panendoscopia:
varices esofagicas de grado lll. Se propuso para tras-
plante hepatico y pulmonar. Fallecié con cirrosis pos-
necrética e hipertension portal.

Segundo paciente

Diagnosticado de hipertensiéon portal secundaria a
degeneraciéon cavernomatosa de la vena porta. Se
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realiz6 gammagrama ventilatorio-perfusorio (Fig. 1). En
el cateterismo cardiaco, fistulas arteriovenosas con
paso de contraste tardio a las venas pulmonares, sugi-
riendo derivaciones de derecha a izquierda.

Tercer paciente

Desde el nacimiento con abordaje de sindrome
colestatico neonatal. La biopsia hepdtica reporta
hepatitis neonatal de células gigantes. Perfil hepatico
alterado y predominio de bilirrubina directa. IgM para
parvovirus positiva. Abandoné la consulta de
control.

Cuarto paciente

Con bronquitis recurrentes e ictericia desde los 8
meses. Serologia positiva para citomegalovirus y virus
de Epstein-Barr. Tomografia computarizada abdominal
con higado cirrético, con nddulos de regeneracion,
considerando hepatitis autoinmunitaria. Biopsia hepa-
tica con fibrosis porto-portal, cirrosis hepatica posne-
crética. Se propuso para trasplante hepatico. Abandond
el control médico.
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Tabla 1. Caracteristicas de los pacientes

1 B 14 afios
2 F 12 afios
3 M 10 meses
4 M 4 afios
5 B 9 meses
6 F 6 afios
7 M 7 afios

Exploracion

clinica

Telangiectasias
Hepatomegalia
Esplenomegalia
Acropaquias
Cianosis

Telangiectasia
Hipocratismo
Cianosis

Desnutricion
Hepatomegalia
Acrocianosis
Ictericia

Ictericia
Hepatomegalia
Red venosa
colateral
Disnea

Soplo en foco
pulmonar

Ictericia
Hepatomegalia
Red venosa
colateral
Ascitis
Dificultad
respiratoria

Ictericia
Disnea
Hepatomegalia
Taquipnea
Soplo en foco
pulmonar

Red venosa
colateral

Ictericia
Hepatomegalia
Red venosa
colateral
Disnea

Sa0,

70

75

80

70

83

86

84

Sa0
con
(17}

94

90

94

90

90

96

95

FEVI ECOTT Varices
(%) | contrastado | esofagicas

CCl 39 46 Si
+ No

CCD 40 78 + N No
n 36 64 + N No
CClI 33 66 + ] No
n 34 73 + ] Si
n 32 58 + ] Si

AA: aire ambiente; CCD: crecimiento de cavidades derechas; CCl: crecimiento de cavidades izquierdas; ECG: electrocardiograma; ECOTT: ecocardiograma transtoracico;
F: femenino; FEVI: fraccion de expulsion del ventriculo izquierdo; FP: flujo pulmonar; M: masculino; N: normal; PSAP: presion sistélica de la arteria pulmonar;

Sa02: saturacion de oxigeno.

Quinto paciente

Presenta colestasis a los 3 meses de edad. Se diag-
nostica con cirrosis hepatica, atresia de vias biliares.
Operada de Kasai con Y de Roux. Biopsia hepatica
que confirma la cirrosis biliar secundaria a atresia de
vias biliares. Serologia positiva para citomegalovirus.
La endoscopia muestra varices esofagicas de grado IIl.

Se programd trasplante hepatico.

Sexto paciente

Hepatocarcinoma a los 2 afios de edad e hiperten-
sién portal. Ultrasonido hepético con presencia de
higado pequefio. Biopsia hepatica con higado cirré-
tico. Serologia con anticuerpos IgM contra la
capside del virus de Epstein-Barr e IgG positivo
para citomegalovirus. EI paciente fallecid por
coagulopatia.
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Figura 1. Gammagrafia toracoabdominal en la que se observa captacion importante del marcador especifico en ambos
rifones y en el parénquima esplénico, sugestivo de cortocircuito de derecha a izquierda.

Séptimo paciente

A los 3 afios de edad con hipertension portal secun-
daria a degeneracion cavernomatosa de la porta. Ope-
rada de derivacion esplenorrenal distal tipo Warren. Se
realiz6 escleroterapia de las varices esofagicas. Falle-
ci6 por hipertensiéon portal y sangrado de tubo
digestivo.

El ecocardiograma 2D de contraste fue positivo en
todos los pacientes (Fig. 2).

Discusion

La hipoxemia con la que cursan estos pacientes es
secundaria a la ascitis, con ascenso diafragmatico y
alteraciéon de la ventilacién/perfusién con vasodilata-
cién pulmonar, misma que estd dada por segregacion
de sustancias vasodilatadoras, como el péptido natriu-
rético tipo B, el péptido intestinal vasoactivo y el dxido

nitrico. Los macrofagos intravasculares incrementan el
oxido nitrico, que da un efecto angiogénico y cortocir-
cuitos arteriovenosos pulmonares®.

La derivacion intrapulmonar y la falta de constrictores
circulantes con alteracion de la ventilacién/difusion
tiene como consecuencia hipoxemia'. La sobreexpre-
sién del receptor endotelina B y la sobreproduccién de
colangiocitos y endotelina 1 provocan un remodelaje
microvascular pulmonar, que aunado a una predispo-
sicion genética da como resultado derivaciones
intrapulmonares®*.

Las manifestaciones clinicas incluyen nevos aracni-
formes, anemia, ascitis, cirrosis, disnea, acropaquia,
cianosis, platipnea, ortodeoxia y desaturacion®. La eco-
cardiografia transtordcica con contraste requiere 2
jeringas de 10 ml, una llave de tres vias y solucién
salina fisiologica. Se procede a mezclar 9 ml de solu-
cion con 1 ml de aire por 3 segundos, y tras la forma-
cion de burbujas se inyecta por via periférica®.
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Figura 2. Ecocardiograma transtoracico con contraste en
el que se observa el paso de microburbujas a la cavidades
izquierdas, en el tercero al sexto latido cardiaco.

La aparicion de microburbujas en la auricula izquierda
de tres a seis ciclos cardiacos después de la inyeccion
es diagnodstica de SHP (sensibilidad del 68-75% vy
especificidad de 93-100%) y de otras malformaciones
arteriovenosas sistémicas®. Si las burbujas se visuali-
zan en los tres primeros ciclos cardiacos, el cortocir-
cuito es intracardiaco, como comunicacion interauricular
o foramen oval permeable. De acuerdo con el nimero
de burbujas en el ventriculo izquierdo, se ha graduado
la gravedad del SHP en 1 (< 29 microburbujas), 2 (30-
100 microburbujas) y 3 (> 100 microburbujas)’. La gam-
magrafia pulmonar de perfusion con albumina
macroagregada y tecnecio-99m permite estimar la frac-
cién del cortocircuito de derecha a izquierda, con paso
de contraste a diferentes érganos'®38,

Otra opciodn es la angiografia pulmonar para detectar
fistulas macroscépicas y clasificar en difuso o focal. La
tomografia computarizada y el ecocardiograma transe-
sofagico tienen mayor sensibilidad, pero son costosas
y requieren sedacion, con riesgo para pacientes con
varices esofagicas®2.

El tratamiento es variable y poco esperanzador;
incluye azul de metileno (que inhibe el 6xido nitrico),
betabloqueadores, inmunosupresores, glucocorticoides,
acido acetilsalicilico y embolizacion focal pulmonar.

El prondstico depende de la gravedad de la afeccion
pulmonar y de la posibilidad de llevar a cabo un tras-
plante hepatico ortotdpico, que mejora las derivaciones
intrapulmonares y la oxigenacién, con un éxito del
70-84% (las derivaciones intrapulmonares se resuelven

en 3 meses posteriores al trasplante)®. Los casos de
SHP muy graves (< 50 mmHg) son de mal prondstico®.
Sin un tratamiento temprano, el prondstico de sobre-
vida a 1 afio es del 15-40%.

Conclusiones

El SHP también se presenta en la edad pediatrica.
El diagndstico se realiza en pacientes con hepatopatia
que presentan hipoxemia o disnea. El ecocardiograma
bidimensional con contraste positivo es el método de
referencia para el diagndstico.
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