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CASO CLiNICO

Sindrome hepatopulmonar, un diagnéstico olvidado. Informe de caso
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RESUMEN. Antecedentes: El sindrome hepatopulmonar (SHP)
se presenta en pacientes con cirrosis hepatica con una prevalencia
variante segun diferentes estudios, posiblemente explicado por un
infradiagndstico, poco descrita principalmente en paises en vias
de desarrollo. En Honduras no se encuentran estudios publicados
en la literatura. Descripcion del caso: Paciente femenina de 70
afios con enfermedad hepatica, hipertension arterial, enfermedad
pulmonar obstructiva crénica y diabetes mellitus tipo 2 la cual se
presentd con sintomatologia respiratoria cronica e hipoxemia de-
mostrada por gasometria arterial, en la que se evidenci6 corto-
circuito extracardiaco por ecocardiografia de contraste compatible
con esta enfermedad. Conclusiones: El diagndstico del SHP es
relativamente sencillo teniendo todas las herramientas, pero en
paises en vias de desarrollo no se cuentan con estas en la mayor
parte de unidades de salud, por lo tanto, dificulta su abordaje. El
prondstico de los pacientes empeora con la presencia de este sin-
drome y debe de estar dentro de los diagndsticos diferenciales de
todo paciente con disnea e hipoxemia en el margen de una enfer-
medad hepatica subyacente.
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INTRODUCCION

Se define como sindrome hepatopulmonar (SHP) al
defecto en la oxigenacion arterial causado por la presencia
de dilataciones vasculares intrapulmonares en el contexto
de una enfermedad hepatica. En la cirrosis hepéatica se ha
determinado una prevalencia del 15-23%." Pacientes de todas
las edades pueden verse afectados. Este sindrome clinico tiene
tres componentes: enfermedad hepatica, dilatacion vascular
pulmonar y defecto de oxigenacion. Una clasificacion de la
gravedad del SHP basada en anomalias en la oxigenacion es
vital porque la gravedad influye en la supervivencia y es Util
para determinar el momento y los riesgos del trasplante de
higado. 2 Su presencia empobrece el pronéstico y la calidad de
vida de los pacientes y puede determinar la necesidad de un
trasplante hepatico (TH) que es el Unico tratamiento de eficacia
demostrada para estos pacientes. 3 Las manifestaciones
clinicas del SHP consisten principalmente en disnea y
platipnea. La disnea es la molestia respiratoria mas comun en
pacientes con SPH, pero no es especifica. * Al examen fisico
algunos signos sugieren la presencia del SHP, como son los
nevus en arafa, hipocratismo digital, cianosis, platipnea y
ortodeoxia, donde el paciente experimenta empeoramiento de
la disnea y una caida en la saturacién de la oxihemoglobina
mayor o igual al 5%, o en la presién arterial de oxigeno mayor
o0 igual que 4 mmHg, respectivamente, cuando este pasa de la
posicién decubito supino a estar de pie y mejora al incorporarse
nuevamente al decubito, sin embargo, estos dos signos no son
marcadores sensibles de la enfermedad.’ Este sindrome ha
sido infradiagnosticado principalmente en paises en vias de
desarrollo, por lo cual el propdsito de presentar este estudio es
recordar y tener presente esta asociacion con el fin de dar una
mejor respuesta a los pacientes. Presentamos el caso de una
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paciente femenina de 70 afios con hipoxemia crénica y cirrosis
hepatica.

DESCRIPCION DEL CASO

Paciente femenina de 70 afios de edad con antecedentes
de diabetes mellitus tipo 2 e hipertension arterial desde hace
30 afios con mal apego al tratamiento, enfermedad pulmonar
obstructiva cronica diagnosticada por espirometria desde hace
5 afios sin manejo y cirrosis hepatica de reciente diagnéstico de
causa desconocida sin manejo. Acude a la sala de emergencias
del Instituto Nacional Cardiopulmonar de Honduras con historia
de disnea progresiva de 4 meses de evolucion que inicié
de medianos a pequefios esfuerzos con posterior inicio de
platipnea, que se acompafié de tos productiva con expectoracién
hialina de predominio nocturno, ademas de pérdida de peso
involuntaria. El cuadro respiratorio el cual se exacerbo en la
semana previa a su ingreso por lo que decidié acudir a la unidad
mencionada. Al examen fisico con facie de enfermedad crénica.
Los signos vitales de la paciente fueron: frecuencia cardiaca
y pulso: 112 Ipm, frecuencia respiratoria: 31 rpm, presién
arterial: 90/60 T: 36.6°C, SatO2: 97%, Fi02:30%. Al examen
segmentario destacaba mucosa oral deshidratada. En cuanto al
examen pulmonar se encontraba con taquipnea, expansibilidad
disminuida, se auscultaron crépitos basales bilaterales. En
abdomen con circulacién colateral, sin ascitis. Resto del
examen fisico no contribuyente. En el examen de la quimica
sanguinea se encontré con glucosa de 219 mg/dl, AST: 43
U/L, ALT: 23 U/L, bilirrubina total: 1.3 mg/dl, bilirrubina directa
0.3 mg/dl, sodio: 135 mmol/l, potasio: 3.29 mmol/l, creatinina
0.58 mg/dl. Hematoldgico: hemoglobina: 11.6 g/dl, hematocrito:
33.2%, plaquetas: 104 10*3/uL, globulos blancos: 3.80 10*3/
uL, neutrofilos: 3.28 10*3/uL, linfocitos: 0.37 10*3/uL, tiempo de
protombina: 16/13 segundos, tiempo de tromboplastina parcial:
31/36 segundos, INR: 1.32, serologia HIV: (-). El ultrasonido
abdominal total reporté: Datos ecograficos de hepatopatia
crénica que se asocia esplenomegalia leve y ascitis. Gases
arteriales: ph: 7.43, pCO2: 28.6 mmHg, pO2: 64 mmHg, HCO3:

Figura 1. Ecocardiograma de contraste. Presencia del contraste (solucion sa-
lina agitada) en cavidades derechas (flecha amarilla).
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19mmol/L, SO2: 93% FiO2: 21%. Gradiente Alveoloarterial (A-
a): 50.7 mmHg, lo que demuestra una alcalosis respiratoria
compensada con hipoxemia leve y gradiente A-a elevado.
Se reportdé PCR-RT COVID-19 con resultado negativo. La
radiografia de térax mostr6 un tenue patron intersticial crénico.
En vista de hipoxemia, gradiente A-a elevado y datos de
hepatopatia crénica se solicitdé ecocardiograma con contraste
(solucién salina agitada) (Figura 1) que mostré paso de burbujas
a cavidades izquierdas al séptimo latido correspondiente con
cortocircuito extracardiaco. (Figura 2) Ventriculo izquierdo no
dilatado con remodelado concéntrico con hipocinesia anterior.
La fraccién de eyeccion del ventriculo izquierdo 55%, disfuncién
diastolica grado |, ventriculo derecho no dilatado, insuficiencia
mitral y aodrtica ligeras, probabilidad baja de hipertension
pulmonar. Se da el diagndstico de SHP con severidad
moderada, manteniendo a la paciente en vigilancia por consulta
externa, sin criterios de oxigenoterapia suplementaria, con resto
de tratamiento para sus comorbilidades.

DISCUSION

Cuatro principales complicaciones pulmonares pueden
ocurrir en pacientes con enfermedad hepatica crénica:
neumonia, hidrotérax hepatico, sindrome hepatopulmonar
(SHP) e hipertensiéon portopulmonar.* El término SHP se
introdujo por primera vez en la literatura a cargo de Kennedy-
Kudson en 1977 y desde entonces han sido muchas las
definiciones propuestas.® Se define como SHP al defecto en la
oxigenacion arterial causado por la presencia de dilataciones
vasculares intrapulmonares en el contexto de una enfermedad
hepatica. En la cirrosis hepética se ha determinado una
prevalencia del 15-23%," se recomienda una tamizacion
activa que permita un diagndstico temprano, y referir a tiempo
al paciente a un centro especializado para la valoracion de
trasplante hepatico como Unico tratamiento disponible curativo.t
En nuestro pais no hay estudios estadisticos acerca de SHP,
hay un infradiagndstico importante. La mayoria de los pacientes
con SHP son asintomaticos o desarrollan un inicio insidioso de
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Figura 2. Cortocircuito extracardiaco. Paso del medio de contraste (solucion sa-
lina agitada) a cavidades izquierdas al séptimo latido cardiaco. (flecha amarilla).
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disnea, por lo que se requiere un alto indice de sospecha para
establecer el diagndstico.” En nuestro caso se presento la disnea
progresiva insidiosa y la platipnea, sintoma caracteristico pero
no patognomonico. Para su diagndstico se necesita cumplir la
triada de oxigenacion arterial anormal causada por dilataciones
vasculares intrapulmonares en el contexto de enfermedad
hepatica avanzada, hipertension portal o cortocircuitos
portosistémicos congénitos.® Nuestra paciente cumple todos los
criterios ya que se encuentra hipoxémica con gradiente alveolo
arterial elevado, dilataciones vasculares intrapulmonares
comprobado por ecocardiograma transtoracico demostrando
paso del medio de contraste (solucién salina agitada) a
cavidades izquierdas al séptimo latido cardiaco compatible
con cortocircuito extracardiaco y enfermedad hepatica de
base diagnosticado por clinica y ultrasonografia abdominal.
La diferencia entre un cortocircuito intra y extracardiaco se
realiza mediante la inyeccién de solucidn salina agitada
intravenosa donde se generan microburbujas y la realizacién
de ecocardiograma transtoracico."* Normalmente estas
microburbujas no pasan a través del lecho capilar pulmonar,
por lo tanto, no se logran visualizar. La aparicion tardia de
microburbujas en el corazon izquierdo 3 6 més ciclos cardiacos
después de la visualizacion en el corazén derecho demuestra el
cortocircuito extracardiaco por una dilatacién vascular anormal
en el lecho capilar intrapulmonar mientras que el cortocircuito
intracardiaco demuestra la aparicién temprana de microburbujas
en el lado izquierdo del corazén dentro de 1 a 2 ciclos cardiacos
después de la aparicién en el lado derecho del corazén.” La
gravedad se establece segun los valores de PaO2 asi: Leve:
PaO2 280 mmHg, Moderado: PaO2 60-79 mmHg, Grave:
Pa02 50-59 mmHg, Muy grave: PaO2 <50 mmHg.® Nuestra
paciente se encontraba en un estadio moderado, importante
de establecer ya que influye en el pronéstico. La presencia de
SHP empeora significativamente el prondstico y la calidad de
vida de los pacientes afectados, aquellos con SHP tienen el
doble de riesgo de muerte en comparacién con aquellos con
cirrosis hepatica de gravedad similar sin HPS." Los pacientes
con Pa02 inferior a 50 mmHg tuvieron tasas de supervivencia
significativamente peores." Actualmente, no existen terapias
médicas efectivas para el SHP y el trasplante de higado es
el Unico tratamiento exitoso.® Las opciones terapéuticas en
SHP incluyen el inicio de la oxigenoterapia a largo plazo en
pacientes con HPS grave (Pa02 <60 mmHg)."? La mortalidad
asociada con SHP puede ser significativa y no necesariamente
relacionada con la gravedad de la enfermedad hepatica, tiene

un mal prondstico, con una supervivencia a los 5 afios del 23%
sin trasplante hepatico frente al 76% con trasplante.'® Se debe
diferenciar el SHP de la hipertension portopulmonar. Si bien
estas entidades comparten algunos aspectos clinicos, resulta
util en su diferenciacion el hallazgo ecocardiografico de un shunt
extracardiaco e intrapulmonar en el SHP, o de hipertension
pulmonar en la hipertension portopulmonar.™ Pueden usarse
otras pruebas diagnésticas complementarias (TC de térax,
arteriografia pulmonar o espirometria), fundamentalmente para
descartar otras enfermedades pulmonares crénicas.' El SHP,
por su clinica se puede confundir con otras enfermedades
cardiopulmonares y se debe de realizar su diagnéstico
diferencial. En hasta un 30% de los pacientes con SHP se dan
otras enfermedades pulmonares como la enfermedad pulmonar
obstructiva crénica o la fibrosis pulmonar que contribuyen a
incrementar el grado de hipoxemia, sin embargo, |a triada clasica
del SHP es tan particular y Unico que sostiene el diagndstico de
SHP incluso en presencia de dichas enfermedades.>

CONCLUSION

El sindrome hepatopulmonar es una condicién relativa-
mente comun en los pacientes con enfermedad hepatica pero
que se debe de tener una alta sospecha para su diagndstico.
Su diagndstico es relativamente sencillo teniendo todas las he-
rramientas (gases arteriales, ultrasonografia, ecocardiografia)
pero que en la mayoria de las ocasiones en paises en vias de
desarrollo no se cuentan con las mismas, por lo tanto se genera
un infradiagnéstico importante. El prondstico de los pacientes
empeora con la presencia del mismo y debe de estar dentro de
los diagndsticos diferenciales de todo paciente con disnea e hi-
poxemia en el contexto de una enfermedad hepatica adyacente.
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ABSTRACT. Background: Hepatopulmonary syndrome (HPS)
occurs in patients with liver cirrhosis with a varying prevalence ac-
cording to different studies, possibly explained by underdiagnosis,
little described mainly in developing countries. In Honduras there
are no studies published in the literature. Case description: A
70-year-old female patient with liver disease, arterial hypertension,
chronic obstructive pulmonary disease, and type 2 diabetes mel-
litus presented with chronic respiratory symptoms and hypoxemia
demonstrated by arterial blood gas analysis, in which extracardiac
shunt was evident by contrast echocardiography compatible with
this disease. Conclusions: The diagnosis of HPS is relatively
simple having all the tools, but in developing countries these are
not available in most health units, therefore making it difficult to
approach. The prognosis of patients worsens with the presence of
this syndrome and should be included in the differential diagnoses
of all patients with dyspnea and hypoxemia in the margin of an
underlying liver disease.

Keywords: Hepatopulmonary syndrome, contrast echocardiogra-

phy, platypnea.
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