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Resumen:

La hipertension pulmonar puede ser idiopatica o estar relacionada con una gran variedad de enfermedades. Varios
exdmenes de imagenes pueden ser utiles para diagnosticar y determinar la etiologia de la hipertensiéon pulmonar.
Los examenes de imagenes discutidos en este documento incluyen radiografia de torax, ecocardiografia por
ultrasonido, gammagrafia de ventilacién/perfusion, tomografia computarizada, resonancia magnética, cateterismo
del corazon derecho y angiografia pulmonar.

Los Criterios de Idoneidad del Colegio Americano de Radiologia son pautas basadas en la evidencia para
afecciones clinicas especificas que son revisadas anualmente por un panel multidisciplinario de expertos. El
desarrollo y la revision de la guia incluyen un extenso andlisis de la literatura médica actual de revistas revisadas
por pares y la aplicacion de metodologias bien establecidas (Método de idoneidad de RAND / UCLA y
Calificacion de la evaluacion de recomendaciones, desarrollo y evaluacion o GRADE) para calificar la idoneidad
de los procedimientos de diagnéstico por imagenes y el tratamiento para escenarios clinicos especificos. En
aquellos casos en que la evidencia es escasa o equivoca, la opinion de expertos puede complementar la evidencia
disponible para recomendar imagenes o tratamiento.

Palabras clave:
Criterios de adecuacion; Criterios de uso adecuado; Area bajo la curva (AUC); Diagnostico; Imagenes;
Hipertension arterial pulmonar; Hipertension pulmonar

Resumen del enunciado:

El diagnostico de hipertension pulmonar sigue siendo un desafio debido al grupo diverso de enfermedades que
pueden causarla y sus sintomas inespecificos; sin embargo, diversas modalidades de imagen pueden ayudar a
diagnosticarlo y determinar su etiologia subyacente.
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Variante 1: Sospecha de hipertension pulmonar. Imagen inicial.

Procedimiento Categoria de idoneidad Nivel relativo de radiacién
Ecocardiografia transtoracica en reposo Usualmente apropiado @)
Radiografia de torax Usualmente apropiado @
TAC de torax con contraste intravenoso Usualmente apropiado eI I)
ATC de torax con contraste intravenoso Usualmente apropiado eI I)
Ecocardiografia transesofagica US Puede ser apropiado
f(l)lrrll((::i(()')rrllt r}; gleog(f)logia cardiaca por RM sin 'y Pivedls e carapiade
o s s por K 0
Gammagrafia V/Q pulmonar Puede ser apropiado (desacuerdo) SO
Cateterismo corazon derecho Usualmente inapropiado (1)
?a?gfigﬁrggigﬁémonar con cateterismo Usualmente inapropiado SO0
MRA térax sin y con contraste IV Usualmente inapropiado @)
ARM de torax sin contraste intravenoso Usualmente inapropiado @)
TAC de torax sin y con contraste [V Usualmente inapropiado eI I)
TAC de torax sin contraste intravenoso Usualmente inapropiado eI
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Resumen de la revision de la literatura

Introduccién/Antecedentes

La hipertension pulmonar (HP), redefinida recientemente en 2018 como una presion arterial pulmonar media
(PAPm) >20 mm Hg en reposo (medida en el cateterismo cardiaco derecho [CCD]), puede ser idiopatica o
estar relacionada con una gran variedad de enfermedades [1,2]. El término hipertension arterial pulmonar
(HAP) se utiliza para describir a una poblacion de pacientes con HP que presentan HP precapilar (presion
enclavada de la arteria pulmonar [AP] <15 mm Hg y resistencia vascular pulmonar >3 unidades Wood) en
ausencia de otrascausas de HP precapilar como la HP tromboembdlica cronica (HPTEC), tumores de la AP y
diversas enfermedades pulmonares obstructivas o restrictivas [2,3]. Si no se trata, la HP conduce a la
insuficiencia cardiacaderecha y a la muerte [4].

Ha sido fundamental realizar varias reuniones mundiales para la evolucion de la comprension de la HP, asi
como en el desarrollo de una clasificacion clinica para la misma. El primer Simposio Mundial sobre
Hipertension Pulmonar se celebré en 1973 en Ginebra (Suiza) [5]. Desde 1973, se han celebrado varios
simposios mundiales sobre HP (Evian, Francia, en 1998; Venecia, Italia, en 2003; Dana Point, California, en
2008; Niza, Francia, en 2013 y 2018), que han dado lugar a diversas actualizaciones de la clasificacion clinica
[2,6-9]. La clasificacion clinica actualizada de 2018 se ha simplificado y ahora incluye el grupo 1, HAP; el
grupo 2, HP debida a cardiopatia izquierda; el grupo 3, HP debida a enfermedades pulmonares y/o hipoxia; el
grupo 4, HP debida a obstrucciones de la AP; y el grupo 5, HP con mecanismos poco claros y/o
multifactoriales (ver Apéndice 1) [2]. El Sexto Simposio Mundial sobre Hipertension Pulmonar también
definio criterios especificos para la HP precapilar, la HP postcapilar aislada y la HP pre y postcapilar
combinada utilizando una PAPm >20 mm Hg en combinacion con mediciones de la presion arterial pulmonar
enclavada (PAPE) y de la resistencia vascular periférica (RVP). La HP precapilar se caracteriza por una PAPm
>20 mm Hg, una PAPE <15 mm Hg y una RVP >3 unidades Wood (grupos 1, 3, 4 y 5). La HP poscapilar
aislada se caracteriza por una PAPm >20 mm Hg, una PAPP >15 mm Hg y una RVP <3 unidades Wood
(grupos 2 y 5). La HP pre y poscapilar combinada se caracteriza por una PAPm >20 mm Hg, una PAPE >15
mm Hg y una RVP >3 unidades Wood (grupos 2 y 5) [2].

El diagnostico de la HP sigue siendo dificil debido a la diversidad de enfermedades que pueden causarla y a
sus sintomas inespecificos. Los signos y sintomas de la HP incluyen disnea, fatiga, palpitaciones, angina,
edema periférico, hepatomegalia, ascitis, sincope y, raramente, paralisis unilateral de las cuerdas vocales
[4,10]. Una cuidadosa evaluacion de los antecedentes es fundamental para evaluar los factores de riesgo de HP,
incluidos los antecedentes familiares, los antecedentes de farmacos y toxinas asociados a la HP, enfermedades
vasculares del coldgeno, el virus de la inmunodeficiencia humana (VIH), la hipertension portal, la cardiopatia
congénita o izquierda y la enfermedad tromboembolica venosa. La evaluacion clinica incluye pruebas de
funcion pulmonar, gasometria arterial, bioquimica rutinaria, hematologia, funciéon tiroidea y pruebas
serologicas para evaluar la presencia de enfermedad pulmonar, enfermedad hepatica, trastornos del tejido
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conectivo y VIH, asi como pruebas de imagen cardiotoracicas [10,11].

Consideraciones especiales sobre la imagen

Para distinguir entre TC y angiografia TC (ATC), los temas de los Criterios de Adecuacion del ACR utilizan
la definicion del ACR-NASCI-SIR-SPR Practice Parameter for the Performanceand Interpretation of Body
Computed Tomography Angiography (CTA) [12]:

“La ATC utiliza una adquisicion de TC de corte fino programada para coincidir con el pico
de realce arterial o venoso. El conjunto de datos volumétricos resultante se interpreta
utilizando reconstrucciones axiales primarias, asi como reconstrucciones multiplanares y
renderizaciones tridimensionales .

Todos los elementos son esenciales: 1) tiempo, 2) reconstrucciones y 3) renderizaciones tridimensionales. Las
TC estandar con contraste también contemplan cuestiones de tiempo y de reconstrucciones. Sin embargo, solo
en la ATC la representacion tridimensional es un elemento obligatorio. Esto se corresponde con las
definiciones que el CMS ha aplicado a los codigos de la Current Procedural Terminology (Terminologia
Procedimental Actual).

Definicion inicial de imagenes

Las imagenes iniciales se definen como imagenes indicadas al comienzo del episodio de atencion para la afeccion
médica definidas por la variante. Mas de un procedimiento puede considerarse generalmente apropiado en la
evaluacion inicial por imagenes cuando:

e Existen procedimientos que son alternativas equivalentes (es decir, solo se ordenara un
procedimiento para proporcionar la informacion clinica para administrar eficazmente la atencion
del paciente)

0)

e Existen procedimientos complementarios (es decir, se ordena mas de un procedimiento como un
conjunto o simultaneamente donde cada procedimiento proporciona informacion clinica Unica
para administrar eficazmente la atencion del paciente).

Discusion de procedimientos por variante

Variante 1: Sospecha de hipertension pulmonar. Imagen inicial.
Radiografia de térax

La HP suele presentarse con sintomas inespecificos, por lo que la radiografia de térax suele ser la primera
prueba de imagen que se realiza [11]. Multiples estudios histdoricos han demostrado que la radiografia de torax
es un estudio util en la evaluacion inicial de la HP [13-19]. Miniati et al [20] encontraron que la radiografia de
torax tiene una alta sensibilidad (96,9%) y especificidad (99,1%) para la deteccion de HP moderada a severa.
Ademas, la radiografia de térax puede mostrar hallazgos de enfermedades pulmonares difusas que pueden
asociarse a HP, como fibrosis intersticial y enfisema [10,13]. Aunque la radiografia de térax detecta bien la
presencia/ausencia de HP en casos moderados y graves de HP, su rendimiento es deficiente para estimar la
gravedad de la HP [14]. Ademas, se sabe que es insensible en la deteccion de la HP leve. Por lo tanto, una
radiografia de torax normal no excluye la HP, y se debe realizar una evaluacion por imagen adicional si hay
sintomas persistentes inexplicables como disnea o factores de riesgo de HP [13,15,17,20,21].

Los hallazgos de HP en la radiografia de torax incluyen crecimiento de las arterias pulmonares centrales, con o
sin cambio subito de calibre (poda), y crecimiento de las cavidades cardiacas derechas [10,17,19,21]. Un
estudio de Schmidt et al [17] hallé que el tronco pulmonar (TP) estaba agrandado (>35 mm desde la linea
media al borde lateral izquierdo de la AP en la radiografia posteroanterior) el 96% de las veces en la HP. Una
medida de la arteria pulmonar (AP) principal derecha >15 mm en mujeres (>16 mm en hombres) en el hilio en
una vista anterior posterior tiene buena sensibilidad, especificidad y exactitud para la HP (93%, 88% y 92%,
respectivamente) y se considera un hallazgo muy util [16-18]. Un diametro de la AP principal izquierda >18
mm en la vista lateral también es sugestivo de HP, pero aunque tiene una buena sensibilidad (93%), la
especificidad (67%) y la precision (87%) son mas pobres [16]. Otros estudios, como el de Schmidt et al [17],
han encontrado una menor sensibilidad para la medicion de la AP principal izquierda. Miniati et al [20] hallaron
quelos hallazgos radiograficos mas prevalentes en pacientes con HP eran el agrandamiento del TP (97%), el
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agrandamiento del ventriculo derecho (95%) y el agrandamiento de la AP principal derecha (93%).

Ecocardiografia transtoricica en reposo

La ecocardiografia Doppler transtoracica es una prueba no invasiva que resulta util en la evaluacion inicial de
la sospecha de HP [22]. Un metaanalisis reciente de Ni et al [23] demostrd que, en general, tiene una buena
sensibilidad y una buena especificidad (85% y 74%, respectivamente) para detectar la HP moderada a grave.
Sin embargo, su rendimiento no es tan bueno en la deteccion de la HP leve, especialmente en los casos de HP
secundaria a enfermedades pulmonares. La ecocardiografia Doppler transtoracica utiliza el Doppler de onda
continua para medir la velocidad pico de regurgitacion tricuspidea, que se utiliza en combinacién con varios
signos ecocardiograficos sugestivos de HP para asignar una probabilidad ecocardiogréfica baja, intermedia o
alta de HP [24-26].

Los signos ecocardiograficos sugestivos de HP se dividen en 3 categorias: hallazgos en el ventriculo derecho
(VD), hallazgos en la AP y hallazgos en la vena cava inferior (VCI)/auricula derecha (AD). Los hallazgos del
VD incluyen una relacion de diametro basal del VD/ventriculo izquierdo (VI) >1 y aplanamiento del tabique
interventricular. Los hallazgos de la AP incluyen un diametro de la AP >25 mm, diastole precoz, velocidad de
regurgitacion pulmonar >2,2 m/s, y tiempo de aceleracion Doppler del flujo de salida del VD <105 ms y/o
muescas en la mitad de la sistole. Los hallazgos de VCI/RA incluyen un didmetro de VCI >21 mm con

<50% de colapso con la inspiracion y un area de AR telesistolica >18 cm? [1]. Al menos 2 categorias (VD, AP
o VCI/AR) deben ser positivas para que cuenten en la probabilidad de HP asignada por ecocardiografia
Doppler transtoracica. La probabilidad baja de HP es una velocidad méxima de regurgitacion tricuspidea <2,8
m/s y sin signos ecocardiograficos sugestivos. La probabilidad intermedia de HP es una velocidad pico de
regurgitacion tricuspidea <2,8 m/s y la presencia de 2 categorias de signos ecocardiograficos sugestivos de HP
o una velocidad pico de regurgitacion tricuspidea de 2,9 a 3,4 m/s sin signos ecocardiograficos
adicionales de HP. La altaprobabilidad de HP es una velocidad maxima de regurgitacion tricuspidea de 2,9 a
3,4 m/s con 2 categorias de signos ecocardiograficos de HP o >3,4 m/s sin signos ecocardiograficos adicionales
de HP [22,24,26,27]. Los individuos con probabilidad intermedia o alta de HP deben someterse a una
evaluacion adicional con cateterismo cardiaco derecho (CCD) para confirmar la HP antes de iniciar el
tratamiento segun las directrices actuales [24,27].

La ecocardiografia Doppler transtoracica también es util para evaluar miltiples pardmetros del corazon derecho
que se ven influidos por la HP, como el tamafio de la AD y el VD, la funcioén sistélica del VD, el strain del VD,
la excursion sistolica del plano anular tricuspideo y el indice biventricular. Un indice biventricular (area
telediastolica del VD respecto al area telediastolica del VI) >0,93 se asocia a un mayor riesgo de muerte en
pacientes con HP [22,27]. La presencia de derrame pericardico, asi como la morfologia y la funcion valvulares,
también se evaltian facilmente mediante ecocardiografia. Durante el examen puede realizarse un estudio
ecocardiografico de burbujas con solucion salina agitada para evaluar la presencia de shunts intracardiacos
[11]. Los estudios han demostrado que la ecocardiografia tridimensional en tiempo real evalia los volumenes
del VD y la fraccion de eyeccion con mayor precision que la ecocardiografia bidimensional convencional [28].
Ademas, losdiagramas gradiente-volumen de presion derivados de los datos de la ecocardiografia 3D pueden
utilizarse para estimar de forma fiable el trabajo del VD en pacientes con HP [29].

Las poblaciones que incluyen a aquellos con una mutacidén genética conocida asociada a la HAP, familiares de
primer grado con HAP, espectro de esclerodermia, cardiopatia congénita e hipertension portal antes del
trasplante hepdatico tienen un alto riesgo de desarrollar HAP y pueden beneficiarse del cribado con
ecocardiografia [30]. Los pacientes con una alta probabilidad ecocardiografica de HAP tienen peores
resultados posquirtirgicos; por lotanto, la probabilidad ecocardiografica de HAP también puede utilizarse para
estratificar el riesgo de los pacientescon factores de riesgo de HAP antes de un procedimiento/cirugia
[27,31]. Como ya se ha mencionado, laecocardiografia Doppler transtoracica no detecta de forma fiable la
HP leve asintomatica. Si la sospecha clinica de HP es alta y persistente, puede realizarse una evaluacion
adicional con examenes no invasivos como la TC y la RM. La CCD también es util para una evaluacion
adicional [10,24].

Ecocardiografia transesofagica

La ecocardiografia transesofagica (ETE) es mas 1til para evaluar la HP que la ecocardiografia transtoracica; sin
embargo, es una técnica mas invasiva y requiere sedacion. Una relacion TAP/aorta ascendente >1 enla ETE
tiene una sensibilidad y especificidad para la HP del 84% y 83%, respectivamente [32]. La ETE también puede
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evaluar shunts intracardiacos como el defecto del seno venoso y el retorno venoso pulmonar anéomalo. Sin
embargo, las técnicas no invasivas como la RM cardiaca y la TC también pueden evaluar facilmente estas
entidades y se siguen recomendando por encima de la ETE [24].

Gammagrafia V/Q Pulmoén

No hay datos que sugieran la gammagrafia de ventilacion-perfusion (V/Q) como prueba inicial en el estudio de
la sospecha de HP. Sin embargo, las guias actuales recomiendan la gammagrafia V/Q de los pulmones en todos
los pacientes con HP inexplicable para evaluar la presencia de HPTEC [24]. La identificacion de la HPTEC es
importante porque permite una terapia quirurgica potencialmente curativa [33]. La gammagrafia V/Q
tipicamente muestra defectos segmentarios en forma de cufia en el contexto de HPTEC que pueden
normalizarse después del tratamiento quirurgico [34].

La alta sensibilidad y especificidad de la gammagrafia V/Q es 1til para la deteccion de la HPTEC [34]. En un
estudio reciente de Mehari et al [35] en el que se compararon la gammagrafia V/Q y la angiografia pulmonar
por TC multidetector (APTC) para la deteccion de la HPTEC, se observo que la gammagrafia V/Q tenia una
sensibilidad excelente (90%) y una buena especificidad (75%), mientras que la APTC adolecia de una
sensibilidad deficiente (37%), aunque tenia una especificidad excelente (100%). Esto es comparable a un
estudio anterior de Tunariu et al [36], en el que se observo que la gammagrafia V/Q era mas sensible que la
APTC para detectar la enfermedad pulmonar tromboembolica cronica susceptible de cirugia, con una
sensibilidad de las exploraciones V/Q del 96% al 97% y una especificidad del 90% al 95% en comparacion
con una sensibilidad del 51% y una especificidad del 99% para la APTC. Sin embargo, un estudio de He et al
[37] que compar6 la exploracion V/Q frente a la APTC mostrd que ambas técnicas tenian buena sensibilidad,
especificidad y precision en un centro con experiencia significativa en HPTEC (100% frente a 92%, 94%
frente a 95% y 97% frente a 94%, respectivamente). En comparacion con la exploracion planar V/Q, la TC por
emision monofotonica V/Q mejora la sensibilidad y la especificidad, dando lugar a una precision del 94% [38].
La especificidad ligeramente inferior de la gammagrafia V/Q respecto a la APTC multidetector es secundaria
en pacientes con enfermedad idiopatica de HAP (HAPI) en la que también pueden demostrarse gammagrafias
V/Q anormales [33,38].

Aunque la gammagrafia V/Q tiene una sensibilidad excelente para la HPTEC, su mayor poder reside en su
valor predictivo negativo. Una gammagrafia normal o de baja probabilidad excluye esencialmente el
diagnoéstico de HPTEC, aunque la gammagrafia V/Q puede ser normal en otras causas de HP [10,24,33].

TC de térax

La TC toracica es otra técnica no invasiva que puede evaluar la HP. La TC toracica puede realizarse con o sin
contraste intravenoso (IV), pero lo ideal es realizarla con contraste IV para visualizar adecuadamente la
vasculatura pulmonar. La TC toracica sin contraste IV no es una prueba de primera linea para la sospecha de
HP, pero puede ser util para ayudar a buscar etiologias de HP en pacientes que ya tienen un diagnostico de HP.
No haydatos que apoyen la obtencion de una TC toracica con y sin contraste IV en el contexto de sospecha de
HP.

Un didmetro del TAP >29 mm en la TC tiene una sensibilidad del 87% y una especificidad del 89%, con un
valor predictivo positivo (VPP) del 97% para la HP [39]. Sin embargo, aunque un diametro del TAP >29 mm
tiene un buen VPP para la HP, no todos los que cumplen este criterio tendran HP. Ademas, es bien sabido que
la presencia de enfermedad pulmonar parenquimatosa (p. €j., enfermedad pulmonar intersticial) disminuye la
sensibilidad y especificidad del diametro del TAP y, por lo tanto, un diametro del TAP <29 mm no excluyela
HP cuando la enfermedad pulmonar parenquimatosa esta presente [39,40]. La relacion entre el TAP y la aorta
ascendente adyacente es un hallazgo de TC extremadamente sensible para la HP. La HP esta casi siempre
presentecuando el TAP es mayor que la aorta ascendente adyacente (VPP del 96%) [39,41-43]. Otros hallazgos
de HP en la TC incluyen didmetros reales de la AP principal derecha e izquierda de 16 mm y 21 mm,
respectivamente, una relacion entre la AP segmentaria y el bronquio acompaifiante de >1:1, agrandamiento del
ventriculo derecho, luz del VD/luz del VD >1, rectificacion del tabique interventricular, grosor de la pared libre
del VD >6 mm, engrosamiento o derrame pericardico y dilatacion delas arterias bronquiales hasta un diametro
>1,5 mm [42,44,45]. La calcificacion lineal de las paredes de la AP puede estar presente en la HP terminal
[21]. La evaluacion con CCD sigue siendo necesaria para confirmar la HP detectada en la TC antes de iniciar el
tratamiento [24].

Ademas de mostrar hallazgos sugestivos de HP, la TC toracica también puede caracterizar diversas etiologias
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pulmonares que causan HP, como la HAPI (HAP idiopatica), la hemangiomatosis capilar pulmonar (HCP), la
enfermedad venooclusiva pulmonar (EVPO) y muchas enfermedades pulmonares difusas. La HAPI se
caracteriza por lesiones plexiformes, que son redes de canales capilares en la pared de una AP muscular
dilatada que aparecen como nodulos centrilobulares en vidrio esmerilado. Los hallazgos de la HAPI en la TC
incluyen arterias pulmonares centrales dilatadas, nodulos centrilobulares en vidrio deslustrado asociados a
arteriolas centrilobulares tortuosas dilatadas y derrame pericardico [21,46]. La HCP, una proliferacion difusa
de capilares en el intersticio pulmonar, y la EVPO, una enfermedad de hipertension venosa pulmonar
secundaria a fibrosis de la intima de la vena pulmonar y posterior oclusién venosa, son enfermedades raras
cuyo diagnodstico puede sugerirse por los hallazgos en la TC. En la TC, la HCP presenta arterias pulmonares
dilatadas, nodulos de vidrio deslustrado centrolobulares y engrosamiento septal interlobular. La EVPO se
presenta en la TC con arterias pulmonares dilatadas, linfadenopatia, derrame pleural y engrosamiento del
tabique interlobular en el contexto de una auricula izquierda de tamafio normal. La biopsia quirurgica es
necesaria para confirmar el diagnostico de HCP y EVPO [46-48].

Por tultimo, existen muchas enfermedades pulmonares difusas, como la enfermedad pulmonar intersticial, el
enfisema, la sarcoidosis, las enfermedades del tejido conectivo y la histiocitosis pulmonar de células de
Langerhans, que pueden causar HP. Estas enfermedades pulmonares difusas se caracterizan mejor mediante TC
dealta resolucion, que estd indicada para evaluar la disnea cronica (véanse los temas de ACR Appropriateness

Criteria® sobre "Chronic Dyspnea-Noncardiovascular Origin" [49] y "Dyspnea-Suspected Cardiac Origin"
[50]).

APTC

La APTC también evalia de forma no invasiva la HP. El contraste intravenoso estd programado para una
evaluacion Optima de las arterias pulmonares en un examen de APTC. Los hallazgos de la TC torécica
sugestivos de HP (didmetro de la TAP >29 mm, relacion entre el TAP y la aorta ascendente >1, diametros
reales de la AP principal derecha e izquierda de 16 mm y 21 mm, respectivamente, relacion entre la AP
segmentaria y el bronquio acompafiante >1:1, crecimiento del ventriculo derecho, lumen del VD/lumen del VD
>1, rectificacion del tabique interventricular, grosor de la pared libre del VD >6 mm, engrosamiento o derrame
pericardico y dilatacion de las arterias bronquiales hasta un diametro >1.5 mm) también estaran presentes en la
APTC [39,41,44,45]. El diametro de TAP en APTC tiene una sensibilidad de 87%, especificidad de 89%, y
PPV de 97% para HP [39]. Recientemente, los investigadores han estudiado el valor pronoéstico del volumen
tridimensional de la TAP segmentado a partir de la APTC frente al diametro axial del TAP de >29 mm para
predecir la HP y han observado que los datos volumétricos tridimensionales superaban a la medicion
del diametro axial de la TAP [51]. La compresion extrinseca de la arteria coronaria principal izquierda por un
TAP dilatada, una hallazgo infrecuente en HP, también ha sido reportado en ATC [52,53]. Al igual que con la
TC toracica, la evaluacion con CCD sigue siendo necesaria para confirmar la HP sospechada en la APTC antes
de iniciar la terapia [24].

Al igual que la TC toracica, la CTPA también caracteriza las etiologias pulmonares que provocan HP, como se
ha descrito anteriormente. Ademas, la APTC caracteriza las afecciones cardiovasculares que causan HP, como
la HPTEC, los tumores intravasculares y las derivaciones izquierda-derecha o las cardiopatias congénitas. Los
hallazgos de APTC de HPTEC incluyen hallazgos de HP asi como hallazgos de embolia pulmonar
cronica: trombo excéntrico dentro de las arterias pulmonares, corte abrupto/estrechamiento de una AP,
redes linealesdentro de las arterias afectadas, dilatacion de las arterias bronquiales y atenuacion en mosaico de
los pulmones por perfusion en mosaico [21,46]. Como se ha comentado anteriormente, la APTC tiene una
especificidad excelente para la HPTEC, pero adolece de una menor sensibilidad en comparacién con la
gammagrafia V/Q [35-37]. Varios estudios han analizado el valor pronéstico de los mapas de volumen
sanguineo pulmonar perfundido derivados de la TC de doble energia, que representan la perfusion pulmonar de
forma similar a la gammagrafia de perfusion V/Q, y han mostrado una concordancia moderadamente buena con
la gammagrafia de perfusion y una buena sensibilidad, especificidad y VPP (96%-97%, 76%-86% y 85%-94%,
respectivamente) para detectar defectos de perfusion presentes en pacientes con HPTEC con HP moderada a
grave [54-58]. Las cardiopatias congénitas (comunicacion interauricular, comunicacion interventricular) asi
como otras derivaciones de izquierda a derecha, como el conducto arterioso persistente y el retorno venoso
pulmonar anémalo, dan lugar a HP y pueden diagnosticarse con APTC; sin embargo, la RM sigue siendo la
modalidad preferida [46,47]. Los émbolos tumorales intravasculares (comunmente mama, higado,
coriocarcinoma) asi como los sarcomas pulmonares primarios también pueden resultar en HP y aparecen como
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defectos intravasculares lobulados con algin grado de realce (aunque minimo para algunos tumores
intravasculares) en APTC [46].

Funcion y morfologia del corazén por RM

La RM también puede evaluar de forma no invasiva la APP y el ventriculo derecho en caso de HP con una
buena sensibilidad y especificidad (92% y 80%, respectivamente) y es util para evaluar la morfologia y la
funcion del VD. Las anomalias funcionales del VD secundarias al remodelado cardiaco relacionado con la HP
incluyen hipocinesia del VD, desplazamiento hacia la izquierda y/o movimiento paraddjico del tabique
interventricular, disfuncion del VD (aumento del volumen telediastolico, reduccion de la fraccion de
eyeccion, reduccion del indice cardiaco, reduccion del volumen sistolico) e insuficiencia pulmonar y
tricuspidea [59-62]. La masa del VD y la masa del VI también pueden determinarse con precision, lo que
permite calcular un indice de masa ventricular (masa del VD/masa del VI), siendo anormal un cociente >0,6
[61,63,64]. La RM cardiaca muestra muchos de los cambios morfolégicos de la HP que también se observan en
la TC y la APTC toracicas: Dilatacion del TAP, relacion entre la APP y la aorta ascendente adyacente > 1,
crecimiento ¢ hipertrofia del VD, rectificacion del tabique interventricular y engrosamiento y derrame
pericardico [61,65,66]. Los parametros medidos de la fraccion de eyeccion del VD, el volumen diastélico final
del VD y las métricas de acoplamiento VD-AP medidas en la RM cardiaca han demostrado ser importantes
indicadores prondsticos de la HP [59,65].

Otros hallazgos caracteristicos de la HP en la RM cardiaca son el realce tardio de gadolinio, el mapeo T1 y las
secuencias de contraste de fase. El realce de los puntos de insercion del VD en las iméagenes con realce tardio
de gadolinio estd cominmente presente en individuos con HP y es compatible con fibrosis relacionada con el
estrés del VD [60,62,63,67]. El mapeo T1 también mostrara valores anormalmente prolongados en los
puntos deinsercion del VD en la HP [68,69]. Las técnicas de imagen de contraste de fase de RM cardiaca
pueden medir la velocidad media del flujo sanguineo de la APP, que se correlaciona con la PAPm. Los
pacientes con HP tienenun flujo de AP lento, como lo demuestran los tiempos de aceleracion prolongados en
las imagenes de contraste de fase. La gravedad de la regurgitacion tricuspidea puede cuantificarse con precision
mediante imagenes bidimensionales de contraste de fase y utilizarse para estimar la presion de la APP
[65,70,71]. Mas recientemente, se ha utilizado el flujo en 4-D para evaluar la APP y detectar las alteraciones
hemodinamicas que se producen con la HP: disminucion de la tension de cizallamiento de la pared, aumento de
la velocidad de regurgitacion tricuspidea y patron anormal de flujo sanguineo en vortice dentro de la APP que
se asocia con flujoretrogrado sistolico de inicio temprano [65,72-74].

La RM puede cuantificar derivaciones cardiovasculares dificiles de identificar en la ecocardiografia, como los
defectos del tabique auricular seno venoso, el conducto arterioso persistente y el retorno venoso
pulmonar andémalo [65,75]. La RM cardiaca también puede monitorizar la progresion de la HP, asi como la
respuesta al tratamiento [21]. La RM cardiaca puede diagnosticar con exactitud la HP leve, un hallazgo que
otras modalidades de imagen no invasivas no detectan, mediante la evaluacion de la rigidez de la pared de la
AP. Pulsatilidad de la APP <40% diagnostica la HP leve con una sensibilidad y especificidad excelentes (95%
y 94%, respectivamente) [62,76].

ARM toracica

La angiografia pulmonar por RM (ARM) muestra cambios morfologicos de la HP que también aparecen en la
RM cardiaca y la TC/APTC: Agrandamiento de la AP, relacion APP/aorta ascendente adyacente >1,
crecimiento e hipertrofia del VD, rectificacion del tabique interventricular y engrosamiento y derrame
pericardico [61,65,66]. La ARM tiene menor sensibilidad para la deteccion de la embolia pulmonar aguda y
crénica en comparacion con la APTC [61]. No hay datos que apoyen el uso de la ARM toracica por si sola
como prueba de primera linea para la sospecha de HP; sin embargo, la combinacion de ARM y la RM de
perfusion pulmonar pueden diagnosticar HPTEC con buena sensibilidad y especificidad (83%-100% y 98%-
99%, respectivamente) en pacientes que ya han sido diagnosticados de HP [61,63,66,75,77].

Cateterismo cardiaco derecho

La CCD es un procedimiento invasivo que define la hemodinamica cardiopulmonar y se realiza una vez
completadas todas las exploraciones no invasivas para confirmar el diagnoéstico de HP antes de iniciar el
tratamiento segun las directrices actuales [24]. La CCD mide directamente la PAP para confirmar el
diagnosticode HP, asi como la PAPE y la funciéon cardiaca (termodilucion o método de Fick), ambas necesarias
para determinar la RVP. Los valores medios de PAP, PAWP y RVP obtenidos con la RHC se utilizan para
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clasificar la HP en precapilar, poscapilar aislada o combinada pre y poscapilar [78-80]. Las pruebas de
vasorreactividad de la circulacion pulmonar también pueden realizarse en el momento de la CCD en pacientes
seleccionados con HAPI, HAP hereditaria ¢ HAP inducida por fairmacos para determinar la candidatura al
tratamiento con bloqueantes de los canales de calcio [79]. La RHC tiene tasas de morbilidad y mortalidad del
1,1% y 0,055%, respectivamente [81].

Arteriografia pulmonar con cateterismo cardiaco derecho

No hay datos disponibles que apoyen el uso de la angiografia pulmonar por catéter como prueba inicial en el
estudio de la sospecha de HP. La angiografia pulmonar por catéter era 1til para evaluar la embolia pulmonar
antes de la TC multidetector, pero multiples estudios han demostrado ahora que la APTC es tan fiable como la
angiografia en la evaluacion de la HPTEC [24,82]. Los hallazgos de HPTEC en la APTC y en la angiografia
pulmonar por catéter incluyen redes o bandas con o sin dilatacion estendtica, irregularidades de la intima y
estrechamiento u oclusion abrupta de vasos segmentarios o mayores [83]. La angiografia pulmonar por catéter
se utiliza ahora casi exclusivamente para la trombolisis o para la planificacion prequirurgica en casos de
HPTEC [24,82].

Resumen de las Recomendaciones

e Variante 1: La radiografia de torax o la ecocardiografia transtoracica en reposo o la TC de torax con
contraste IV o la ATC de térax con contraste IV suelen ser apropiadas para el diagnodstico por imagen
inicial de pacientes con sospecha de HP. Estos procedimientos son complementarios (es decir, se puede
realizar mas de un procedimiento), siendo la ATC toracica la que aporta mas informacion de estas 4
pruebas. El panel no estuvo de acuerdo en recomendar la gammagrafia V/Q pulmonar para este escenario
clinico. No existe suficiente literatura médica para concluir si estos pacientes se beneficiarian o no de la
gammagrafia V/Q pulmonar. El diagnodstico por imagen en esta poblacion de pacientes es controvertido,
pero puede ser apropiado.

Documentos de apoyo

La tabla de evidencia, la busqueda bibliografica y el apéndice de este tema estan disponibles en
https://acsearch.acr.org/list. El apéndice incluye la evaluacion de la solidez de la evidencia y las tabulaciones
de laronda de calificacion final para cada recomendacion.

Para mas informacion sobre la metodologia de los Criterios de Adecuacion y otros documentos de apoyo, visite
WWwWw.acr.org/ac.
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Idoneidad Nombres de categoria y definiciones

Definicion de categoria de idoneidad

El procedimiento o tratamiento por imagenes estd
indicado en los escenarios clinicos especificados con
una relacion riesgo-beneficio favorable para los
pacientes.

El procedimiento o tratamiento por imagenes puede
estar indicado en los escenarios clinicos
especificados como una alternativa a los
procedimientos o tratamientos de imagen con una
relacion riesgo-beneficio mas favorable, o la relacion
riesgo-beneficio para los pacientes es equivoca.

Las calificaciones individuales estan demasiado
dispersas de la mediana del panel. La ectiqueta
diferente proporciona transparencia con respecto a la
recomendacion del panel. "Puede ser apropiado" es la
categoria de calificacion y se asigna una calificacion
de 5.

Nombre de categoria de idoneidad Cla.s1ﬁca.c1on de
idoneidad
Usualmente apropiado 7,809
Puede ser apropiado 4,506
Puede ser apropiado (desacuerdo) 5
Usualmente inapropiado 1,203

Es poco probable que el procedimiento o tratamiento
por imagenes esté indicado en los escenarios clinicos
especificados, o es probable que la relacion riesgo-

beneficio para los pacientes sea desfavorable.

Informacion sobre el nivel relativo de radiacion

Los posibles efectos adversos para la salud asociados a la exposicion a la radiaciéon son un factor importante a
tener en cuenta a la hora de seleccionar el procedimiento de diagnostico por imagen adecuado. Dado que existe
una amplia gama de exposiciones a la radiacion asociadas a los diferentes procedimientos diagnoésticos, se ha
incluido una indicacion de nivel relativo de radiacion (NRR) para cada examen de imagen. Los NRR se
basan enla dosis efectiva, que es una cantidad de dosis de radiacion que se utiliza para estimar el riesgo de
radiacion total de la poblacion asociado a un procedimiento de obtencion de imagenes. Los pacientes del grupo
de edadpediatrica corren un riesgo inherentemente mayor de exposicion, debido tanto a la sensibilidad de los
organos como a la mayor esperanza de vida (relevante para la larga latencia que parece acompafiar a la
exposicion a la radiacion). Por estas razones, los rangos de estimacion de dosis NRR para los exdmenes
pediatricos son mas bajos en comparacion con los especificados para los adultos (ver Tabla a continuacion). Se
puede encontrar informaciénadicional sobre la evaluacion de la dosis de radiacion para exdmenes por imagenes

en el documento ACR Appropriateness Criteria ®Radiation Dose Assessment Introduction [84].

Asignaciones relativas del nivel de radiacion

Nivel de radiacién relativa® Rango de. estimacion de dosis Rango de festimac.ifin.de dosis
efectiva para adultos efectiva pediatrica
o 0 mSv 0 mSv
@ <0.1 mSv <0.03 mSv
L) 0.1-1 mSv 0.03-0.3 mSv
DO 1-10 mSv 0.3-3 mSv
DO 10-30 mSv 3-10 mSv
IRIIOL 30-100 mSv 10-30 mSv

*No se pueden hacer asignaciones de RRL para algunos de los examenes, porque las dosis reales del paciente en estos
procedimientos varian en funciéon de una serie de factores (por ejemplo, la regién del cuerpo expuesta a la radiacion
ionizante, la guia de iméagenes que se utiliza). Los RRL para estos exdmenes se designan como "Varia".
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El Comité de Criterios de Idoneidad de ACR y sus paneles de expertos han desarrollado criterios para determinar los exdmenes de imagen apropiados para
el diagnostico y tratamiento de afecciones médicas especificas. Estos criterios estan destinados a guiar a los radidlogos, oncdlogos radioterapicos y
médicos remitentes en la toma de decisiones con respecto a las imagenes radiologicas y el tratamiento. En general, la complejidad y la gravedad de la
condicién clinica de un paciente deben dictar la seleccion de procedimientos o tratamientos de imagen apropiados. Solo se clasifican aquellos exdmenes
generalmente utilizados para la evaluacion de la condicion del paciente. Otros estudios de imagen necesarios para evaluar otras enfermedades coexistentes
u otras consecuencias médicas de esta afeccion no se consideran en este documento. La disponibilidad de equipos o personal puede influir en la seleccion
de procedimientos o tratamientos de imagen apropiados. Las técnicas de imagen clasificadas como en investigacion por la FDA no se han considerado en
el desarrollo de estos criterios; Sin embargo, debe alentarse el estudio de nuevos equipos y aplicaciones. La decision final con respecto a la idoneidad de
cualquier examen o tratamiento radiologico especifico debe ser tomada por el médico y radidlogo remitente a la luz de todas las circunstancias
presentadas en un examen individual.

Criterios de idoneidad ACR® 14 Sospecha de hipertension pulmonar


https://www.acr.org/-/media/ACR/Files/Appropriateness-Criteria/RadiationDoseAssessmentIntro.pdf
https://www.acr.org/-/media/ACR/Files/Appropriateness-Criteria/RadiationDoseAssessmentIntro.pdf

Apéndice 1. Clasificacion clinica actualizada de la hipertensiéon pulmonar [2].

Grupo 1. Hipertension arterial pulmonar (HAP)

1.1 HAP idiopatica

1.2 HAP hereditaria

1.3 HAP inducida por fAirmacos y toxinas
-Definitiva: Aminorex, Fenfluramina, Dexfenfluramina, Benfluorex, Metanfetaminas, Desatinib, Aceite decolza
toxico.
-Posibles: Cocaina, Fenilpropanolamina, L-triptofano, Hierba de San Juan, Anfetaminas, Interferon-a &-J,
Agentes alquilantes, Bosutinib, Agentes antivirales de accion directa contra el virus de la hepatitis C,
Leflunomida, Indirubina (Hierba china Qing-Dai).

1.4 HAP asociados a:

1.4.1 Enfermedades del tejido conectivo

1.4.2 Infeccion por el virus de la inmunodeficiencia humana (VIH)

1.4.3 Hipertension portal

1.4.4 Cardiopatias congénitas

1.4.5 Esquistosomiasis

1.5 HAP respondedores a largo plazo a los antagonistas del calcio

1.6 HAP con caracteristicas manifiestas de afectacion venosa/capilar (PVOD/PCH)
-TAC toracico (lineas septales, opacidades/nddulos centrolobulares en vidrio deslustrado, agrandamiento de los
ganglios linfaticos mediastinicos), Posible edema en respuesta al tratamiento de la HAP, Mutaciones bialélicas
de EIF2AK4, Exposicion a disolventes organicos (tricloroetileno).

1.7 Sindrome de HP persistente del recién nacido

Grupo 2. HP debida a cardiopatia izquierda

2.1 HP por insuficiencia cardiaca izquierda con FEVI preservada

2.2 HP por insuficiencia cardiaca izquierda con FEVI reducida

2.3 Cardiopatia valvular

2.4 Afecciones cardiovasculares congénitas/adquiridas que provocan HP postcapilar
Grupo 3. HP debida a enfermedad pulmonar y/o hipoxia

3.1 Enfermedad pulmonar obstructiva

3.2 Enfermedad pulmonar restrictiva

3.3 Otras enfermedades pulmonares con patron mixto restrictivo/obstructivo

3.4 Hipoxia sin enfermedad pulmonar

3.5 Trastornos pulmonares del desarrollo

Grupo 4. HP debida a obstrucciones de la arteria pulmonar

4.1 HP tromboembdlica cronica

4.2 Otras obstrucciones de la arteria pulmonar

4.2.1 Sarcoma (grado alto o intermedio) o0 angiosarcoma

4.2.2 Otros tumores malignos: carcinoma renal, carcinoma uterino, tumor germinal de testiculo, otros tumores
4.2.3. Tumores no malignos (leiomioma uterino)

4.2.4 Arteritis sin enfermedad del tejido conjuntivo

4.2.5 Estenosis congénitas de la arteria pulmonar

4.2.6 Parésitos (hidatidosis)

Grupo 5. HP con mecanismos poco claros y/o multifactoriales

5.1 Trastornos hematoldgicos: anemia hemolitica cronica, trastornos mieloproliferativos

5.2 Trastornos sistémicos y metabolicos: histiocitosis pulmonar de células de Langerhans, enfermedad de
Gaucher, enfermedad por almacenamiento de glucégeno, neurofibromatosis, sarcoidosis.

5.3 Otros: insuficiencia renal crénica con o sin hemodialisis, mediastinitis fibrosante

5.4 Cardiopatias congénitas complejas

HAP = hipertension arterial pulmonar, EVOP = enfermedad venooclusiva pulmonar, HCP =
hemangiomatosis capilarpulmonar, HP = hipertension pulmonar, FEVI = fraccion de eyeccion del
ventriculo izquierdo.
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