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"pulmonary hypertension at systemic level 

due to high pulmonary vascular resistance 

with reversed bi-directional shunt" - "...it 

matters very little where the shunt 

happens to be. The distinguishing feature is 

not anatomy, but the physiological behaviour 

of the pulmonary circulation." 



Galié N, et al. Eur Heart J;2009:2493-2537 



TIPO DE LESIÓN 

 Cortocircuito pre-tricuspideo simple 

• CIA 

• Drenaje venoso pulmonar anómalo 

 I Cortocircuito post-tricuspideo simple 

• CIV 

• Ductus persistente 

 Cortocircuitos combinados 

 Cardiopatías congénitas complejas 

• Canal AV completo 

• Truncus arteriosus 

• Ventrículo único sin obstrucción al 
flujo pulmonar 

• Transposición de grandes vasos + 
CIV/DAP 

• Otras  

Galie N et al. Eur  Heart J 2009;30: 2493-2537 

DIRECCIÓN DEL CORTOCIRCUITO 

 Sistémico-pulmonar (I-D) 

 Pulmonar-sistémico (D-I) 

 Bidireccional 

REPARADO 

No operado 

 Cirugía paliativa 

 Cirugía correctora 

ANOMALÍAS 
CARDIACAS/EXTRACARDIACAS 

ASOCIADAS 

TAMAÑO 

 Hemodinámico (Qp/Qs) 

• Restrictivo 

• No restrictivo 

 Anatómico 

• Pequeño o moderado (CIA ≤ 2cm, CIV ≤ 
1 cm) 

• Grande (CIA > 2cm, CIV > 1 cm) 



Collins NR, et al. Cardiol Clin 1993,11: 675-687 

Después de la 3ª década de la vida 



Cortocircuito I-D 

↑ Flujo pulmonar 

Estrés parietal 

Disfunción endotelial 

Remodelado vascular 

↑ RVP 

Cortocircuito D-I 



I 

RVP 

Bidireccional/cortocircuito D-I I-D 

D-I 

IV-V II III 

Estrés parietal 

Disfunción endotelial 
Remodelado vascular 

Endotelio Ligera Severa Moderada 

Síndrome de 
Eisenmenger 







PULMONARY 
HYPERTENSION 

CYANOSIS CARDIAC 
DEFECT 



Inuzuka R, et al. Circulation 2012, 125:250-259 



Diller GP, et al. Circulation 2005,112:828-35 
Dimopoulos K, et al Circulation 2006, 113:2796-802 







• Aumento fisiológico del número de eritrocitos como 

consecuencia de la hipoxemia 

• Aumento de la hemoglobina y del hematocrito 

– Aumenta el aporte tisular de oxígeno 

– Aumento de la viscosidad 

• Tipos de eritrocitosis secundaria 

– Compensada  

– Descompensada 

 



Borberg CS, et al. J Am Coll Cardiol 2006;48:356-65 



SÍNTOMAS DE HIPERVISCOSIDAD 

Dolores de cabeza 

Mareo, inestabilidad 

Disminución del estado de alerta 

Dificultad para la concentración 

Alteraciones visuales (visión borrosa, doble) 

Parestesias de labios y dedos 

Tinnitus 

Cansancio, fatiga 

Dolores musculares, torácico o abdominal 



Borberg CS, et al. Am J Cardiol 2011;107:595-99 



Borberg CS, et al. Am J Cardiol 2011;107:595-99 

y= -0.444x + 57.5 



Riesgo de ACV aumentado en presencia de: 

HTA, FA, historia previa de sangrías y microcitosis (p = 0.005)  



Van de Bruaene, et al. Eur Heart J 2011;32:2790-99 



Tay E, et al. Int J Cardiol. 2011;151:307-12 



Assess annually 
Anaemia history 
Symptoms of hyperviscosity 
SatO2 

Laboratory measures 

Serum ferritin ≤15μg/l 
Transferrin saturation ≤ 15%  

Serum ferritin >15μg/l 
Transferrin saturation > 15%  

Patient iron-deficient 
Iron supplementation 
Address others causes  

Reassess symptoms  
Repeat laboratory test 
Stop iron if iron replete 
 
Regularly reassess 
symptoms and laboratory test 

Patient iron-replety 
No symptoms of hyperviscosity 

Patient iron-replety 
Symptoms of hyperviscosity 

Assess for other causes 
Hypovolaemia 
Brain abscess 
Hypothyroidism 

Resolution of symptoms 
Iron-replete 

Hyperviscosisty symptoms 
Packed cell volume > 65% 

Reassess every 
6-12 months 

Phlebotomy with  
fluid replacement 

Spencer M. Lancet 2007; 370:1530-32 



• Trombocitopenia 

– <130.000, factor predictor de mortalidad a largo plazo 

• Déficit de factores de la coagulación 

– Vitamina K dependientes (II, VII, IX y X) 

– Factor V 

• Déficit del factor von Willebrand  

• Aumento de la actividad fibrinolítica 

• Espontáneas 

– Hematomas espontáneos 

– Sangrado gingival 

– Epistaxis 

– Menorragia 

– Hemoptisis (11%) 

• Perioperatoria 

 





• Incidencia de hemoptisis: 11% 

• Incidencia de trombosis: 20% 

• Más frecuente: 

– Pacientes mayores 

– Disfunción biventricular 

– Arteria pulmonar dilatada 

– Flujo pulmonar lento 

Broberg CS, et al. J Am Coll Cardiol 2007; 50:634-42  Broberg CS, et al. J Am Coll Cardiol 2007; 50:634-42  
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Broberg CS, et al. J Am Coll Cardiol 2007; 50:634-42  





Daliento L, et al. Eur Heart J 1998;19:1845-55  



ALTERACIONES ESTRUCTURALES 

Engrosamiento de la membrana basal 

Aumento de la matriz mesangial 

Dilatación de los capilares glomerulares 

Esclerosis segmentaria 

ALTERACIONES FUNCIONALES 

Proteinuria 

Aumento de las resistencias vasculares 

Disminución del flujo plasmático 

Disminución de la fracción de filtración 

Aumenta la reaabsorción tubular de ácido úrico 

Perloff JK, et al.Am  J Cardiol 2000;86:1198-204 



Dimopoulos K, et al. Circulation 2008;117:2320-28 



Dimopoulos K, et al. Circulation 2008;117:2320-28 



Hopkins et al. Journal of Heart & Lung Transplant, 1996  



Diller GP, et al. Eur Heart J 2006;27:1737-42 



0 5 10 15

RV failure

Suden cardiac death

CV surgery

CVA/Abscess

Haemoptysis

Extracardiac surgery

Transplant

Somerville J, et al. Int J Cardiol 1998;63:1-8 



CLASICAL PREDICTORS OF DEATH 

Complex congenital heart disease 

Syncope 

Younger age at presentation or symptoms 

Poor functional class 

Signs of heart failure 

Presence  of right ventricular dysfunction 

Supraventricular arrhythmias 

RAP>7 mmHg 

Renal failure 

Serum uric acid 

Long QRS 

Down syndrome 

Daliento et al. Eur Heart J 1998 

Cantor WJ et al. Am J Cardiol 1999 

Oya H et al. Heart 2000 

Oya H et al. Am Heart J 2002  

Diller GP. Eur Heart J 2006 



Inuzuka R et al. Circulation 2012;125:250-259 



Diller GP, Alonso-Gonzalez R, Kempny A et al. Heart 2012;May 98:736-742 



Diller GP, Alonso-Gonzalez R, Kempny A et al. Heart 2012;May 98:736-742 



Diller GP, Alonso-Gonzalez R, Kempny A et al. Heart 2012;May 98:736-742 



Diller GP, Alonso-Gonzalez R, Kempny A et al. Heart 2012;May 98:736-742 



WHO Class I-
III 

Oral CC B  (B) 

Sustained 
response 

(WHO I-II) 

Continue CCB 

Yes No 

WHO Class II 

ERA (A) or PDE-5 I (A) 

 

 

 

 

WHO Class III 
ERA (A) o PDE-5 (A) 
Iloprost inhalado (A) 
Treprostinil SC (B) 
Epoprostenol IV (A) 
Iloprost IV (C) 
Treprostinil IV (C) 
Beraprost (C) 

WHO Class IV 
Epoprostenol IV (A) 
Iloprost IV (C) 
Treprostinil IV (C) 
Iloprost inhalado(B) 
Treprostinil SC (B) 
ERA (B) 
PDE-5 (B) 

Inadequate clinical response 

Combination therapy 

             Prostanoids 
  PDE-5 I      +(E/B)                   
ERA 

+ (B) 
+ (B) 

 

Inadequate clinical 
response 

BAS (E/B) and/or lung 
transplant (B) * To maintain 02 at 92% 

 

Anticoagulación oral  

Diureticos 

Oxígeno  

Digoxina 

Rehabilitación supervisada 

Evitar ejercicio extenuante  

Anticoncepción 

Soporte psicosocial 

Prevenir infecciones 

Medidas generales 

Referir a un centro de referencia 

TEST AGUDO VASODILATADOR 
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Galie N et al. Circulation 2006;112:48-54 
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Gatzoulis MA, et al. Int J Cardiol 2008; 127:27-32 



Diaz-Caravallo E, et al. Rev Esp Cardiol 2009; 1046-9 



N: 79 patients 

Follow-up: 3.3 y [0.2-8.9]  



Diller GP, Alonso-Gonzalez R et al. Int J Cardiol 2012, Mar 3; [Epub ahead of print] 
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Tay EL et al. Int J Cardiol Int J Cardiol 2011;149:372-76] 



Zhang ZN et al. Heart 2011;97:1876-81 
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Zhang ZN et al. Heart 2011;97:1876-81 



Iversen K et al. Eur Heart J 2010;31:1124-31 
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Iversen K et al. Eur Heart J 2010;31:1124-31 



Pacientes con tratamiento 

combinado 
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