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¿Por qué aparece?
 
En adultos, la insuficiencia pulmonar (IP) patológica es principalmente consecuencia de intervenciones anteriores de una enfermedad cardíaca congénita, como la
estenosis pulmonar (EP) o la tetralogía de Fallot. Otras causas de IP incluyen la enfermedad cardíaca reumática o carcinoide, traumatismos, endocarditis, y la
hipertensión pulmonar por dilatación secundaria del anillo valvular pulmonar. 
 
De forma congénita, es una lesión infrecuente que puede observarse en la dilatación idiopática de la arteria pulmonar o en enfermedades del tejido conectivo. 
En grado ligero puede ser un hallazgo normal de la ecocardiografía (Azpitarte J, 2000; Bonow RO, 2006; Bonow RO, 2008). 

¿Cómo se diagnostica y cuál es su evolución?
 
Exploración física (Fuster V, 2002; Braunwald E, 2004; Kasper DL, 2006): la IP produce un soplo diastólico suave y decreciente en el borde superior esternal
izquierdo (soplo de Graham Steell). Comienza después del sonido de cierre pulmonar y puede ir acompañado de un soplo sistólico de eyección pulmonar. Puede
notarse un aumento en su intensidad durante la inspiración. El soplo es fácilmente audible y, ocasionalmente, palpable en los pacientes con hipertensión pulmonar. 
 
Exámenes complementarios (Fuster V, 2002; Braunwald E, 2004; Kasper DL, 2006): en los pacientes con IP, los cambios en el EKG son inespecíficos. La duración
del QRS y su tasa de aumento reflejan el impacto de la IP en el ventrículo derecho (VD). Una prolongación del QRS >180 ms se relaciona con el tamaño de VD y
predice arritmias ventriculares malignas y muerte súbita. 
 
La radiografía de tórax puede demostrar cardiomegalia relacionada con el aumento de tamaño de las cámaras derechas y la dilatación de la arteria pulmonar. 
 
El diagnóstico de IP se hace generalmente por ecocardiografía (Vahanian A, 2007; Vahanian A, 2012), graduándose en una escala de 1 a 4 con Doppler color. Un
grado trivial o leve de IP es detectable en la mayoría de los individuos normales. La IP patológica es típicamente un chorro holodiastolico ancho. Hay circunstacias en
las que el Doppler puede subestimar la gravedad de la IP, por ejemplo cuando las presiones pulmonares son bajas (Zoghbi WA, 2003). 
 
La resonancia magnética cardiaca se usa frecuentemente para evaluar el tamaño de las cámaras derechas del corazón y su función en pacientes asintomáticos con
IP para determinar el momento óptimo de reemplazo de la válvula. 
 
El cateterismo cardíaco se usa poco en la evaluación de la IP.   
  
La mayoría de los pacientes con grados leves de IP tienen un curso clínico benigno. Sin embargo, aunque la IP grave de larga evolución suele ser bien tolerada
durante muchos años, un número en aumento de pacientes desarrolla una dilatación progresiva del VD y disfunción sistólica del mismo. Esto puede conducir a
incapacidad para aumentar el gasto cardíaco con el ejercicio y a insuficiencia cardíaca congestiva. Además, el VD dilatado y disfuncionante se asocia con
prolongación del complejo QRS, arritmias ventriculares y muerte súbita. Esta asociación mecánica-eléctrica ha sido bien documentada en pacientes con reparación
transanular con parche de la tetralogía de Fallot (Bonow RO, 2006; Bonow RO, 2008).

¿Cómo y cuándo tratar?

 
No existe un tratamiento médico que haya demostrado su eficacia en la reducción del grado de IP o en su efecto sobre el VD (Bruce CJ, 2009). Las indicaciones más
comunes para la intervención de la IP se producen en los pacientes con cirugía previa de la tetralogía de Fallot o de la EP. Como las opciones de intervención han
mejorado y ha aumentado el reconocimiento de la morbilidad que supone la IP de larga evolución, las indicaciones de intervención se están perfeccionando. 
Aunque las indicaciones no están claras, la mayoría de los autores (Bruce CJ, 2009) recomiendan la sustitución de la válvula pulmonar cuando existe IP grave y:

Hay síntomas de insuficiencia cardiaca, o arritmias documentadas.
La fracción de eyección de VD es inferior al 40% por resonancia magnética cardiaca.
Existe una dilatación progresiva del VD (medidos por resonancia magnética, volumen telediastólico ≥160 ml/m2 o telesistólico ≥82 ml/m2).
Hay disminución de la capacidad aeróbica funcional.
Existe IT moderada o que empeora debido a dilatación anular progresiva.
Se requiere otra intervención cardiaca.
Existe riesgo de arritmias en pacientes con un QRS largo o que se está incrementando (QRS total ≥180 ms o aumento de la duración del QRS >3,5 ms/año).

  
Opciones: existen experiencias de sustitución valvular, con homo o xenotrasplante, con riesgo bajo. Se ha demostrado que estabiliza la duración del QRS, reduce la
fracción de regurgitación y los volúmenes telediastólicos del VD. Junto a la crioablación ha disminuido la incidencia de arritmias auriculares y ventriculares existente
previamente, pero se produce poco cambio en la fracción de eyección de VD. El tipo de prótesis debe individualizarse (Bonow RO, 2006; Bonow RO, 2008).
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