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SUMMARY

Pulmonary arterial hypertension is a pathophysiological condition of great relevance in
cardiopulmonary homeostasis, so it is a progressive and fatal disease, which also strongly
compromises the patient's quality of life. Until now there is no curative treatment.

In recent years the development of imaging techniques and particularly the improvements in
echocardiography have allowed easier access to the morphological and functional assessment of the

right heart, reinforcing its role in the clinical decision.

In the present investigation, the main objective was to stratify the clinical and echocardiographic
severity of PAH in patients of the Cardiology Department of the I.N.T. Thus, it was obtained that
Pulmonary Hypertension (PH) is an important presentation pathology since it occupies 45% of the
total inpatients, in general it occurs mostly in the male sex (58.3%) and the age group between 30-61
years (70.1), the patient generally enters CF 1I-111 (82.4%), according to the Dana Point Classification
Group 11 (34.2%) and 111 (53.8%)) are the main causes of PH. According to the measurement of PSAP
by TTE and it was obtained that 62.35% belong to the moderate grade and 16.6% to the severe grade,
becoming patients with a poor prognosis, likewise the pulmonary vascular resistance was measured,
which was very high in 77.4%. being greater than 3 UW factor of poor prognosis in the evolution of
PH; The evaluation of the degree of diastolic dysfunction of the LV secondary to Pulmonary
Hypertension was very important, which revealed that 62.6% presented a diastolic dysfunction with
high filling pressures secondary to ventricular interdependence, factors that are detrimental to a good

quality of life and increase the risk of mortality in patients with PH by up to 30%.

Despite the severity of pulmonary hypertension in patients only 33.6% receive pulmonary

antihypertensive treatment, in-hospital mortality during management corresponded to 4%.

The work recommends the creation and the Pulmonary Arterial Hypertension Unit due to the high
incidence of presenting this pathology in our environment, for which we present a project to create

this unit as well as the HP management guide to be considered by the authorities of the INT.

Keywords: Pulmonary Arterial Hypertension, Severity, Clinical, Echocardiographic
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RESUMEN

L ——

La hipertension arterial pulmonar es una condicion fisiopatoldgica de gran relevancia en la
homeostasis cardiopulmonar, por lo que es una enfermedad progresiva y fatal , que ademas
compromete en forma muy marcada la calidad de vida del paciente. Hasta la actualidad no existe un
tratamiento curativo.

En los ultimos afios el desarrollo de técnicas de imagen y particularmente las mejoras en la eco-
cardiografia han permitido un acceso mas sencillo a la valoracion morfoldgica y funcional del
corazén derecho, reforzando su protagonismo en la decision clinica.

En la presente investigacion el objetivo principal fue estratificar la severidad clinica y eco
cardiografica de la HAP en pacientes del Servicio de Cardiologia del I.N.T . Asi pues se obtuvo que
la Hipertension Pulmonar (HP) es una patologia de presentacidn importante pues ocupa un 45% del
total de pacientes internados, en general se presenta mayormente en el sexo masculino (58.3% ) vy
el grupo etario comprendido entre 30-61 afios (70.1) , el paciente generalmente ingresa en CF 1I-
II( 82.4% ), segun la Clasificacion de la Dana Point el Grupo Il (34.2% )y Il (53.8%) ) son las
principales causas de HP. Segln la medicion de la PSAP por ETT vy se obtuvo que 62.35%
pertenecen al grado moderado y 16.6% al grado severo , constituyéndose en pacientes con mal
prondstico , asi mismo se midid la resistencias vasculares pulmonares las cuales se encontraron muy
elevadas en un 77.4% siendo mayores a 3 UW factor de mal pronostico en la evolucion de la HP ;
Fue muy importante la evaluacién de el grado de disfuncion diastolica del VI secundario a la
Hipertension Pulmonar que nos dio a conocer que un 62.6% presenta un disfuncion diastolica con
presiones de llenado altas secundario a la interdependencia ventricular, factores que van en
detrimento de una buena calidad de vida e incrementan hasta en un 30% el riesgo de mortalidad en el
paciente con HP.

A pesar de la severidad de la Hipertension pulmonar en los pacientes solo un  33.6 % recibe
tratamiento antihipertensivo pulmonar, la mortalidad intrahospitalaria durante la gestion
correspondié a un 4%.

El trabajo recomienda la creacién y la Unidad de Hipertensién Arterial Pulmonar por la alta
incidencia de presentacidn de esta patologia en nuestro medio, para lo cual presentamos un proyecto
de creacion de esta unidad ademas guia de manejo de la HP a ser considerado por la autoridades del
I.N.T..

Palabras clave: Hipertension Arterial Pulmonar, Severidad, Clinica, Ecocardiografica.
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CAPITULO I: INTRODUCCION

L ——

La hipertension pulmonar (HP) es una enfermedad crénica progresiva, de baja prevalencia, pero de
alto impacto por su elevada mortalidad. Se define como un estado hemodinadmico y fisiopatol6gico
caracterizado por el aumento de la presion arterial pulmonar media (PAPM) > 25 mmHg en reposo,
calculada mediante cateterismo cardiaco derecho (1). Se la clasifica en 5 grupos de acuerdo a su
etiologia: GRUPO 1: Hipertension arterial pulmonar (ldiopatica, Heredable, Inducida por drogas ,
toxinas y asociada a enfermedad de tejido conectivo, infeccion por VIH, hipertension portal,
cardiopatias congénitas y esquistosomiasis), GRUPO 2: Hipertertension pulmonar secundaria a
cardiopatia izquierda, GRUPO 3: Hipertension pulmonar secundaria a enfermedades
pulmonares/hipoxia, GRUPO 4: Hipertensién pulmonar tromboembdlica crénica y otras
obstrucciones de arterias pulmonares, GRUPO 5: Hipertension pulmonar de mecanismo desconocido

y/o multifactorial (1).

La descripcion patolégica mas temprana de la hipertension pulmonar se remonta al médico aleméan
Ernst Von Romberg, quien la describio como “esclerosis vascular pulmonar” en 1891. Varias décadas
después, su compatriota Werner Forssman, introdujo un nuevo método para el diagndstico de
hipertension pulmonar cuando realizé la primera cateterizacion del corazén derecho sobre si mismo.
Este nuevo método de diagndstico abrié camino para que los pioneros André Cournad y Dickinson
Richards expandieran nuestra comprensién de la circulacion pulmonar y la enfermedad vascular

pulmonar (2).

No fue hasta la epidemia de la hipertension pulmonar causada por el supresor del apetito aminorex
en 1965 que la condicion recibid la atencion publica por primera vez. En 1973 un afio después de
que el aminorex fuera retirado del mercado, la Organizaciéon Mundial de la Salud (OMS) formé el
primer simposio sobre hipertension pulmonar primaria en Ginebra, Suiza. En 1982 Norm Shumway
y sus colegas publicaron el primer tratamiento para la hipertensién pulmonar primaria en forma de
trasplante. La primera terapia médica aprobada por la FDA para hipertension pulmonar fue en 1995
y se basé en la prostaciclina (Eposprostenol), los descubrimientos posteriores en la biologia de la

endotelina y la via del 6xido nitrico permitieron el desarrollo de agentes terapéuticos adicionales (2).

La informacion referente a la epidemiologia de esta enfermedad comenz6 con un registro prospectivo

realizado en Estado Unidos en la década de los 80 en los Institutos Nacionales de Salud (NIH), en el
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gue se describe por primera vez la evolucion a cinco afios de 187 pacientes con HAP “primaria”
revelando: el tiempo promedio entre el comienzo de los sintomas y el diagnostico era de 2 afios.
Existencia de una mala evolucion, sin tratamiento con sobrevida promedio de 2.8 afios desde el
diagnostico por cateterismo cardiaco derecho, y de 40% Yy 34% a los dos y cinco afios respetivamente.
La enfermedad afectaba a pacientes jovenes (promedio 36 afios) siendo mas frecuente en mujeres que
en varones (1,7:1) y con una incidencia de 1-2 casos/mill6n de habitantes/afio (3).

En el afio 2002, comenzd un estudio de registro nacional francés (French Network on pulmonary
Arterial Hypertension), que escribié la evolucion en 3 afios de 674 pacientes mayores de 18 afos
con HAP, documentada hemodinamicamente. Este estudio mostr6 que actualmente la sobrevida al
afio es de 88% que es mejor que la década del 80. En segundo lugar los registros mostraron una
prevalencia de HAP de 15 casos por millon de habitantes adultos y una incidencia de 2.4 casos por

millén de habitantes adultos/por afio (3).

La distribucion racial de la HAP se explor6 en el registro REVEAL, la distribucion de pacientes fue
de 72.8% caucasicos 12.2% de afroamericanos, 8.9% de hispanos, 3,3% de asiaticos o islefios del
pacifico y 2-8% de los demas o desconocidos. A pesar de una mayor conciencia de la HAP, todavia
existe un retraso significativo entre la aparicion de los sintomas vy el diagnéstico de la HAP. El
intervalo medio entre el inicio de los sintomas y el diagndstico de HAP en los registros
contemporaneos oscild entre 18 y 32 meses (frente a 2 afios en el registro de los NIH) En el registro

REVEAL, el 20% de los pacientes tenian sintomas durante mas afios antes del diagnostico (4).

Los procedimientos de diagndéstico incluyen historia clinica y examen fisico, radiografia de térax
estandar, electrocardiografia, ecocardiografia Doppler transtoracica, pruebas de funcién pulmonar,
analisis de gases en sangre arterial, exploracion y perfusion pulmonar, tomografia computarizada de
alta resolucién de los pulmones, espiral computarizada con contraste mejorado tomografia de los
pulmones y angiografia pulmonar, analisis de sangre e inmunologia, ecografia abdominal, evaluacién
de la capacidad de ejercicio y evaluacion hemodindmica. La ecocardiografia transtoracica es una
herramienta de deteccidn clave en el algoritmo de diagnéstico. Como la ecocardiografia transtoracica
es un método econdmico, facil y reproducible, es la herramienta de diagndstico no invasiva mas
utilizada para determinar la presion arterial pulmonar. Pero no solo proporciona una estimacion de la
presién pulmonar en reposo y durante el ejercicio, sino que también puede ayudar a excluir cualquier
causa secundaria de hipertensién pulmonar, predecir el pronéstico, controlar la eficacia de

intervenciones terapéuticas especificas y detectar la etapa preclinica de la enfermedad. (5)

En la actualidad existe consenso en que la terapia farmacoldgica mejora la sobrevida y la calidad de

vida de la HAP, con suficiente sustento en la literatura y que cuenta con la aprobacion de la FDA 'y
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agencia regulatoria europea. Galie et al. Muestra en su metanalisis que las terapias especificas han
demostrado reducir la mortalidad del orden del 43%, cambiar el curso natural de la enfermedad y
mejorar la calidad de vida, permitiendo el regreso de estos pacientes a una vida familiar y laboral
(6,7).

Por esta época se increment( el interés, ademas, el interés por esta apasionante patologia y se
profundizé en el conocimiento en el diagnostico etiopatogénesis y de la biopatogénesis y tratamiento
lo que ha llevado a grandes avances en el manejo de estos pacientes.

En conclusion, aunque en las Gltimas dos décadas se ha avanzado de manera significativa en el
conocimiento de esta entidad no solamente en su etiopatogenia sino también en su biopatogenia,
queda mucho por conocer, pero es de resaltar que dia a dia hay un interés creciente por mejorar su

conocimiento, lo cual indudablemente redundara en beneficio de los paciente.

CAPITULO II: PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA'Y OBJETIVOS
e —

2.1. FORMULACION DEL PROBLEMA CIENTIFICO.

¢Cual sera la severidad clinica —ecocardiografica de la hipertension arterial pulmonar en pacientes
del 1.NT. Servicio de Cardiologia Gestidn 2013?

2.2. OBJETIVOS.
OBJETO DE ESTUDIO: Hipertensidn arterial pulmonar
OBJETIVO GENERAL.:

Evaluar la severidad de de la hipertensién arterial pulmonar por clinica ( Clase funcional OMS) y
ecocardiografia (PSAP, PAPM RVP, Valoracion de la morfologia y funcional del corazédn derecho,
Interdependencia Ventricular) en pacientes internados en el Servicio de Cardiologia del Instituto

Nacional de Térax Gestion 2013.

OBJETIVOS ESPECIFICOS:
® Determinar el nimero de pacientes internados en el Servicio de Cardiologia del I.N.T con los
diagnosticos de Hipertension Pulmonar en la Gestion 2013.
® Establecer la presentacion de Hipertensién Pulmonar por grupo etario y género.

® Reconocer las patologias que se asocian a Hipertension Pulmonar utilizando la Clasificacion
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la Dana Point 2008.

Relacionar la clase funcional de HAP segin la OMS 'y el grado de Hipertension Pulmonar

por Ecocardiografia Doppler Color.

Precisar si el paciente recibe o no tratamiento para la HAP . (Antihipertensivo pulmonar, anti

agregacion, anticoagulacion).

Determinacion mediante revision bibliografica la conceptualizacion de Hipertension

Pulmonar.

2. 3SISTEMA DE VARIABLES.-

VARIABLES DEPENDIENTES, INDEPENDIENTE Y CONFUSORES

VARIABLE INDICADORES Definicién TIPO ESCAL MEDICION
A
VARIABLE INDEPENDIENTE
Hipertensié Hipertension Euna enfermedad crénica progresiva, de | Numérica Discreta Se tomard la medicion mediante
n Pulmonar Pulmonar baja prevalencia, pero de alto impacto ecocardiografia tanto de la Presion
por su elevada mortalidad. Se define Arterial pulmonar en mmHg, como de
como un estado hemodindmico vy las resistencias vasculares pulmonares
fisiopatologico caracterizado por el en UW.
aumento de la presion arterial pulmonar
media (PAPM) > 25 mmHg en reposo,
calculada mediante cateterismo cardiaco
derecho
VARIABLES DEPENDIENTE
Criterios de | Presion Sistolica | Calculado mediante la ecuacion de Numérica | Discreta | Se realizard la medicacién mediante
severidad de la Arteria | Bernoulli  Gradiente de Insuficiencia ecocardiografia .
ecocardiogr Pulmonar (PSAP) | tricuspidea ( IT) es igual a la Velocidad PASP= Gradiente de IT +P° AD
afica de la de la IT al cuadrado por4.Y la:
Hipertensié PSAP= Gradiente de IT+Presion de la
n Pulmonar Auricula derecha estimada mediante el
colapso inspiratorio de la vena cava
inferior y su diametro.
Resistencia La ecocardiografia permite estimar la | Numérica Discreta | Se realizara la medicién mediante
vascular Pulmonar | RVP, mediante la formula: eocardiografia mediante la férmula:
medida por | RVP=VIT/IVT VD *10+0.16 RVP (UW) = VIT /IVT x 10+0.16
ecocardiografia. VIT VD: integral tiempo velocidad del
(RVP) tracto de salida del Ventriculo derecho.
Area de la | EI area de la auricula derecha por | Numérica Discreta | Se realizard la medicién mediante
Auricula derecha ecocardiografia normal es menor a ecocardiografia.
20mm.
Rectificacion del | El ventriculo izquierdo en el eje corto | Cualitativa Nominal Se valorara mediante
septum tiene la forma normal circular y el ecocardiografia: Se evaluara si esta o
interventricular Ventriculo derecho de semiluna, cuando no rectificado en los pacientes con
el septum interventricular esta rectificado hipertension pulmonar.
es sindénimo de crecimiento y sobrecarga
de cavidades derechas, que repercute en
la funcién izquierda.
TAPSE Una medida muy sencilla y muy | Numérica Discreta | Se realizara mediante ecocardiografia.
extendida para la valoracion indirecta de
la funcién ventricular derecha es la
medida de la excursion sistélica del
anillo tricispide, que conocemos por su
acrénimo en ingles (TAPSE). Se mide
con ecocardiografia en modo M.
VALOR NORMAL : Mayor 17 mm
Derrame La presencia de derrame pericardico es | Cualitativa Nominal | Se realizara mediante ecocardiografia
pericérdico un signo de mal prondstico en los se evaluara si existe o no derrame

pacientes con hipertension pulmonar.

pericardico en los pacientes con
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hipertension pulmonar.

Disfuncién Para la identificacion de disfuncion | Numérica Discreta | Serealizard mediante ecocardiografia.
diastdlica del VI diastdlica del VI se toma con parametro
la relaciéon E/A del flujo mitral. Siendo
PATRON NORMAL: Mayor a 1,
RELAJACION ANORMAL: Menoral
, PSEUDO NORMAL 1-2
RESTRISCTIVO: Mayora 2.

Parametros Clase Funcional Cualitativa Ordinal Se obtendrd del reporte de test de
Clinicos de | de la OMS para | Clase I: Pacientes con hipertension caminata de 6 minutos o historia
gravedad de | hipertension pulmonar, sin limitacion de la actividad clinica.

la Pulmonar. fisica.

hipertension

Pulmonar « Clase II: Pacientes con hipertension

pulmonar, con leve limitacion de la
actividad fisica; estan sin limitacion en
reposo, la actividad fisica ordinaria
produce disnea, fatiga, dolor toracico o
presincope.

* Clase I1I: Pacientes con hipertension
pulmonar, con limitacién marcada de la
actividad fisica; sin limitacion en
reposo, la actividad fisica ordinaria
produce disnea, fatiga, dolor toracico o
presincope.

* Clase I'V: Pacientes con hipertension
pulmonar, con incapacidad para llevar a
cabo cualquier actividad fisica sin
sintomas;

estos pacientes manifi estan signos de
falla cardiaca derecha y sincope, la
disnea o fatiga pueden estar presentes en
reposo.

Incomodidad presente por cualquier
grado de actividad fisica.

2.4 JUSTIFICACION DE LA INVESTIGACION. -

La hipertension pulmonar es una enfermedad crénica progresiva, de baja prevalencia pero de alto
impacto por su elevada mortalidad, sin embargo diversos estudios han mostrado que una terapia
apropiada puede duplicar la esperanza de vida. Por lo que un diagnostico e inicio de tratamiento

oportunos es imprescindible en el manejo de estos pacientes.

El Instituto Nacional de Térax es un centro de 3er Nivel gue acoge a un gran nimero de pacientes
de todo el territorio Nacional para ser tratados en patologias cardiopulmonares. Por lo que contar con
estadisticas propias nos mostrara la realidad en la presentacion de la Hipertension Pulmonar en
nuestro medio , tanto en su prevalencia como en su gravedad estimada mediante estudio

ecocardiografico y presentacion clinica donde se tomara en cuenta la Clase funcional de la OMS
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para hipertension pulmonar. Hasta el momento no contamos con estadisticas propias publicadas por
lo que este estudio lo consideramos muy importante para que de acuerdo a los resultados planteemos
estrategias de intervenciéon que vayan a mejorar del prondstico y calidad de vida en estos pacientes.

2.5 LIMITACIONES:
La presente investigacion cientifica no tuvo limitaciones francas que cambien el rumbo del proyecto.

Se sopeso con limitacion técnica ya que no se lograron evaluar las nuevas técnicas eco cardiograficas
para HAP sugeridas en las nuevas guias como el Strain Rate , Spikle Tracking, Eco 3D , por ausencia
de estos transductores en nuestro ecocardidgrafo . Sin embargo no las calificamos como gran
limitacion por que logramos evaluar datos de mucha relevancia. Se constituy6 en una limitante la
falta de informacion en el historial médico que nos permitan evaluar el pronostico clinico en estos

pacientes (solo un minimo porcentaje cuenta con la prueba de caminata de 6 min).

La atencion se limita a la poblacion no asegurada de la ciudad de La Paz.

2.6 HIPOTESIS:

La hipertensién pulmonar es una patologia de alta prevalencia en el Instituto Nacional de
Torax, en sus distintos cinco grupos de clasificacién segln las guias europeas. Pensamos
gue el grupo mas representativo corresponde al grupo 2 (hipertensién pulmonar secundaria
a patologia cardiaca) y 3 ( hipertension pulmonar secundaria a patologia pulmonar). La
ecocardiografia y la Clase funcional demuestran la severidad de la hipertensién pulmonary

se correlacionan en forma directa una con otra.
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CAPITULO IlI: DISENO METODOLOGICO

L

3.1. NIVEL DE INVESTIGACION.-

Exploratoria: Debido a que la investigacion se trata sobre un tema que si bien es conocido no
contamos con estadisticas en nuestro medio, y pretende dar a conocer una vision aproximada sobre
la severidad de HAP.

Descriptiva: Se caracterizd un hecho ( Hipertension Arterial Pulmonar) y se pretende establecer

la experiencia Y la severidad en su presentacion en pacientes del INT.
3.2 TIPO DE DISENO.-

Se realizara un estudio Descriptivo: Se describié las caracteristicas clinicas y ecocardiograficas de

los pacientes que fueron diagnosticados con HAP con datos obtenidos de las Historias clinicas.

Retrospectivo : El estudio se llevd a cabo con la revision de Historias clinicas y resultados de los
estudios Ecocardiograficos de pacientes que ingresaron al servicio de Cardiologia con Diagnostico
de HAP en la gestién 2013.

3.3 AREA DE ESTUDIO.-

El trabajo de investigacion se llevo a cabo en la ciudad de La Paz.

Se centrd la recoleccion de Datos en el Instituto Nacional del Térax - Servicio de Cardiologia.

3.4 UNIVERSO Y MUESTRA

El universo de pacientes en los que se realizé el estudio corresponde al total de pacientes ingresados
en el Servicio de Cardiologia durante la gestion 2013 que correspondi6 a 443 pacientes; de este total
se tomo la muestra por el método de conveniencia, aislando al total de pacientes que contaban con
diagnostico Hipertension Pulmonar siendo 199 pacientes , en los que se centro el estudio de los

objetivos de la presente investigacion.

3.5 TECNICAS E INSTRUMENTOS PARA LA RECOLECCION DE DATOS

La presente investigacion recurrié al uso de distintos métodos de investigacion, entre ellos los

tedricos y empiricos:
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- METODOS TEORICOS.

Analisis — sintesis, para el establecimiento de las caracteristicas teoricas referentes a Hipertension

Pulmonar.
< METODOS EMPIRICOS.
Entre los métodos empiricos que se utilizd esta:

Matriz de datos : Elaborada para facilitar la recoleccion de las variables propuestas dentro los
objetivos, y que permitié de forma integral y coordinada la adquisicién de informacién necesitada

de las Historias clinicas correspondientes. ( Ver Anexo 2)
3.5 TECNICAS DE PROCESAMIENTO Y ANALISIS DE DATOS

Se realiz6 el procesado de los datos mediante métodos sistematicos con el uso del programa

computarizado SPSS.

El analisis de datos se realizd al contar con los resultados obtenidos de los cuales se obtuvo las

conclusiones gque fueron analizadas en comparacion con los estudios previos revisados.
3.6 SINTESIS.

El presente trabajo de investigacion estd constituido por una parte introductoria en donde se destaca
el disefio tedrico, metodoldgico; seguidamente se desarrolla el marco teérico donde se teorizan las
variables identificadas en el problema; a continuacion también se presenta las conclusiones y
recomendaciones a las cuales se ha arrib6 después del proceso de investigacion; en la parte final del

trabajo se encuentran las referencias bibliograficas y la bibliografia respectiva.
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CAPITULO IV: ASPECTOS ADMINISTRATIVOS
e —

4.1.RECURSOS A UTILIZARSE EN LA REALIZACION DE LA INVESTIGACION.

TIEMPO. Se estudiaron el total de las Historias clinicas de los pacientes que fueron diagnosticados
con Hipertensién Pulmonar durante la Gestién 2013.

RECURSO HUMANO: Mi persona para la revision de Historias clinicas y estudios
ecocardiograficos , en constantemente colaboracion y supervision del Medico Tutor de la presente
investigacion.

RECURSO FISICO: Material de escritorio, programa estadisticos.
RECURSO ECONOMICO: Propio que sera detallado en presupuesto.

SUPERVISION Y COORDINACION: Se llevé a cabo en cada etapa de la realizacion del trabajo.

4.1 CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES.-
Marzo | Mayo | Agosto Noviembre | Diciembre | Enero | Febrero
Abril Junio | Septiembre 2013 2013
Octubre

Fase v

Exploratoria

Redaccién  de v
Protocolo
Obtencion de la v v v

informacion

Procesamiento v v
de datos
Discusion de v v

resultados

Redaccién  de v

Informe final

Publicacion del v

trabajo:

Fuente: Diagrama de Gantt.
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CAPITULO V: MARCO TEORICO
S

Para el estudio de :

SEVERIDAD CLINICA- ECOCARDIOGRAFICA DE LA
HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR EN EL
INSTITUTO NACIONAL DE TORAX
GESTION 2013

A. BASES TEORICAS.-

1. DEFINCION DE HIPERTENSION PULMONAR

La hipertension pulmonar se define como un aumento en la presion arterial pulmonar (PAP)media >
25 mmHg en reposo calculada por el cateterismo cardiaco derecho (CCD). Actualmente no se conoce
con exactitud el comportamiento normalde la presion pulmonar en el ejercicio, que muestrauna amplia
variabilidad segun la edad y el grado deentrenamiento fisico en el individuo sano. Por lotanto, no es

posible establecer una definicion de HP en el ejercicio. (1,8)

2. FISIOPATOLOGIA DE LA HIPERTENSION PULMONAR

El balance entre agentes vasoconstrictores y vasodilatadores, asi como factores mitogénicos y
antimitogénicos derivados del endotelio, esta alterado en algunas situaciones y trae como resultado
final un aumento en la presidon arterial pulmonar. La disfuncién endotelial es promovida por estimulos
como hipoxia, acidosis, radicales libres, mediadores inflamatorios, tension tangencial causada por
aumento del flujo sanguineo pulmonar de izquierda a derecha por cortocircuito intracardiaco y fibrina
derivada de tromboembolia. La disfuncion endotelial y el remodelado vascular son dos procesos
importantes que explican el desarrollo de hipertension pulmonar. El enfoque terapéutico de esta
entidad ha progresado rapidamente en los Gltimos afios, pero aln no existe un tratamiento ideal.
Estrategias para el futuro pueden incluir mejoria en los métodos para administrar los medicamentos
disponibles, combinaciones de los mismos, nuevos grupos terapéuticos y la posibilidad de terapia

genética. (9)



HIPERTENSION PULMONAR I.N.T. @i

Factores implicados en la homeostasis de la hemodinamia pulmonar

Factores vasodilatadores Factores vasoconstrictores
- Prostaciclina - Mutacién genética
- Oxido nitrico - Serotonina

- Péptido intestinal vasoactivo - Endotelina 1
- Oxfgeno - Angiogénesis y apoptosis

- Adrenomedulina - Inflamacién mediada por citoquinas

3. CLASIFICACION DE LA HIPERTENSION PULMONAR
CLASIFICACION CLINICA DE LA HIPERTENSION PULMONAR( HP).

La HP puede presentarse en distintos procesos clinicos distribuidos en cinco grupos: grupo 1,
hipertension arterial pulmonar (HAP); grupo 2: HP asociada a enfermedad cardiaca izquierda
(HPCI);grupo 3: HP asociada a enfermedad respiratoria y/oa hipoxemia; grupo 4: HP

tromboembélica crénica (HPTC), y grupo 5: HP por mecanismos poco claros o multifactoriales.

Presentamos en esta revisionla clasificacién de la hipertensién pulmonar segun la etiologia ( Tablal)

y la clasificacién de la hipertensién pulmonar segun la Clase funcional de la OMS ( Tabla 2)

Esta clasificacion etiologica esta basada en datos clinicos, y en ella se reinen los procesos y las
enfermedades en diferentes grupos que comparten mecanismos fisiopatoldgicos, presentacion clinica
y opciones terapéuticas. Respecto de anteriores clasificaciones, ésta incorpora modificaciones
sustanciales en el grupo 1. El término HAP familiar se sustituye por HAP heredable, porque se han
identificado mutaciones genéticas especificas en casos esporadicos sin antecedentes familiares. Entre
las formas heredables de la HAP se encuentran la HAP idiopética esporadica (HAPI) con mutaciones
de linea germinal y casos clinicos con antecedentes familiares con o sin mutaciones identificadas.
Esta nueva categoria de HAP heredable no exige la realizacion de pruebas genéticas, puesto que no

cambiaria su manejo clinico. (1)
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TABLA N°1.
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TABLA N° 2

TABLA 14. Clasificacion de la hipertension pulmonar modificada segun la clasificacion funcional de la
Asociacién Cardiaca Internacional de Nueva York (NYHA) conforme a la OMS 1998

Clase | Pacientes con hipertension pulmonar pero no resultante en limitacion de la actividad fisica. La actividad fisica habitual no produce
disnea o fatiga excesiva, dolor toracico o presincope

Clase Il Pacientes con hipertension pulmonar resultante en ligera limitacion de la actividad fisica. Se sienten bien en reposo. La actividad
fisica habitual produce disnea o fatiga, dolor toracico o presincope

Clase lll Pacientes con hipertension pulmonar resultante en limitacion marcada de la actividad fisica. Se sienten bien en reposo.
Una actividad menor a la habitual produce disnea o fatiga excesiva, dolor torécico o presincope

Clase IV Pacientes con hipertension pulmonar con incapacidad para llevar a cabo cualquier actividad fisica sin sintomas. Estos pacientes

manifiestan signos de insuficiencia cardiaca derecha. Puede haber disnea y/o fatiga incluso en reposo. El malestar aumenta
por cualquier actividad fisica
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4. DIAGNOSTICO DE LA HIPERTENSION PULMONAR

» SIGNOS Y SINTOMAS
Sintomas
Los sintomas de la HP no son especificos: disnea de esfuerzo, fatiga, debilidad, dolor de pecho,
mareos / sincope y, con menos frecuencia, tos. La insuficiencia cardiaca progresiva del lado derecho
(edema, ascitis, distension abdominal) ocurre en una enfermedad tardia o mas acelerada. En raras
ocasiones, la hemoptisis, el sindrome / ronquera de Ortner (paralisis unilateral de las cuerdas vocales)
y las arritmias pueden caracterizar la HP. (10)
Hallazgos fisicos
Los hallazgos fisicos incluyen un segundo sonido cardiaco aumentado (componente P2), elevacion
del ventriculo derecho, distensién venosa yugular, reflujo hepatoyugular, ascitis, hepatomegaliay / o
esplenomegalia, edema, regurgitacion tricuspidea o soplos regurgitantes pulmonares y galope S3.
Las enfermedades asociadas con la HP pueden ser sugeridas por la historia y el examen fisico.
(10).

5. PRUEBAS COMPLEMENTARIAS PARA EL DIAGNOSTICO Y EVALUACION DE LA
HIPERTENSION PULMONAR

> RADIOGRAFIA DE TORAX
Los hallazgos en la radiografia de torax dependeran de la duracién de la HP y su etiologia; en las
fases iniciales, la radiografia de térax es normal. La evidencia radiografica de crecimiento ventricular
derecho se asocia con evolucion crénica de la enfermedad, determinado por indice cardiotoracico
(ICT) > 0.5 en la proyeccion postero-anterior, 0 > 0.57 en proteccidn antero-posterior. Los datos
clasicos de la HP incluyen crecimiento de la rama derecha inferior de la arteria pulmonar > 18 mm
que es posible observarlo en aproximadamente el 50% de los pacientes con HP, la prominencia del
segundo boton de la silueta cardiaca que corresponde al tronco pulmonar y la atenuacion del lecho
vascular pulmonar periférico. El crecimiento de las cavidades derechas se detecta por medio de las
imagenes postero-anterior, y por medio de la radiografia lateral derecha, ya que ante la presencia de
crecimiento de cavidades derechas existe pérdida de la radiolucidez en el espacio retroesternal. En la
HP asociada, los cambios pulmonares (ej. hiperinflacion, fibrosis, etc), la posicion del corazén y

diafragma pueden enmascarar con frecuencia los cambios que se presentan en la HP. (11)

» ELECTROCARDIOGRAMA
El electrocardiograma (ECG) es un método no invasivo, su papel en el diagnostico de la HP es
limitado, puede mostrar diferentes patrones eléctricos, éstos dependerdn de la evolucion de la

enfermedad y los cambios cardiacos secundarios. En el 13%-20% de los casos con HP grave el
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electrocardiograma no muestra alteraciones; los hallazgos mas comunes son desviacion del eje
eléctrico a la derecha, crecimiento auricular derecho, e hipertrofia del ventriculo derecho . Los datos
electrocardiograficos son méas confiables cuando no existe enfermedad pulmonar obstructiva crénica
y enfermedad del parénquima pulmonar, ya que la hiperinflacion produce cambios en la impedancia
eléctrica de la caja torécica, y consecuentemente en el ECG . Hasta el momento, no existe correlacion
entre las anormalidades observadas en el ECG y el comportamiento hemodindmico. Bossone et al,
reportaron que pacientes con presencia de hipertrofia ventricular derecha observada en ECG contaron
con pronostico desfavorable para la vida en comparacion con aquellos sin este hallazgo. El
crecimiento auricular derecho observado en el electrocardiograma (onda P > 0.25 milivolts) se asocia
con incremento 2.8 veces mayor de muerte a los 6 afios de seguimiento. A pesar de estos datos, no se
encuentra establecido el rol de la electrocardiografia en el seguimiento de la HP. En pacientes con
HAP, la desviacion del eje ventricular a la derecha y la hipertrofia ventricular derecha tienen una
sensibilidad del 73% y 55%, y especificidad del 70% para ambos. (11)

> ECOCARDIOGRAFIA TRANSTORACICA
Se debe realizar siempre que se sospeche HP. Permite estimar la presion pulmonar sistélica (PSP),la
funcion sistolica y diastolica del V1 y la afeccion valvular y detectar la presencia de shunt sistémico

pulmonar (se utilizara suero salino agitado).

El célculo de la PSP se basa en la ecuacion simplificada de Bernoulli, en la que PSP = 4 x (velocidad
méaxima de la regurgitacion tricuspidea) + presion auricular derecha (PAD). La PAD puede
calcularse con el diametro y la variacion respiratoria de la vena cava inferior, aunque a menudo se
asume un valor fijo de 5 0 10 mmHg. Cuando resulta dificil medir la velocidad pico de regurgitacion
tricuspidea, se recomienda administrar via intravenosa suero salino agitado, que potencia de forma

significativa la sefial Doppler.

En general, la correlacion entre la PSP estimada en el ecocardiograma y la medida en el CCD es
buena (0,57-0,85). Sin embargo, la PSP estimada en la ecocardiografia puede sobrestimar el valor
hemodinamico con una diferencia > 10 mmHg hasta en un 48% de los casos, especialmente si el
registro Doppler es de mala calidad. Ademas, hay regurgitacion tricuspidea en pacientes con PSP>
35 mmHg en aproximadamente en 80% Y la capacidad de obtener un flujo que pueda ser analizado
varia segun la enfermedad subyacente del paciente. Asi, en un estudio de 374 pacientes con
enfermedad pulmonar, sélo en el 44% se obtuvo un buen registro que permitiera estimar la PSP. Las
cifras de PSP varian con la edad y el peso del paciente. Asi, se halla PSP > 40 mmHg en el 6%de los
individuos mayores de 50 afios y en el 5% delos que tienen un indice de masa corporal de 30. Por
todo ello, la HP no puede definirse con precision por un valor de corte de la PSP segln el método

Doppler.
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En el estudio de los pacientes con sospecha de HP siempre deben considerarse otras variables
ecocardiograficas; la presencia de dilatacion de las cdmaras derechas (vena cava inferior, auricula
derecha [AD], VD y arteria pulmonar), el aplanamiento o inversion del septo interventricular haciael
VI, la presencia de colapso mesosistolico y de un tiempo de aceleracion menor de 80 ms del flujo
pulmonar refuerzan las posibilidades de que el paciente tenga HP significativa.

En las tablas 3 se expone la probabilidad de hipertension pulmonar segin la velocidad de
Insuficiencia tricuspidea y en la tabla 4 se muestran otros signos ecocardiograficos que indican
hipertension pulmonar empleados para evaluar la probabilidad de hipertension pulmonar, tablas
extraidas de las guias europeas actuales de hipertension pulmonar. (1)

TABLAN°3
Tabla 8A
Probabilidad ecocardiografica de hipertension pulmonar en pacientes sintomaticos
con sospecha de hipertensién pulmonar
Velocidad pico de la Presencia de otros signos Probabilidad
regurgitacion tricuspidea  ecocardiograficos de HP* ecocardiografica de
(m/s) hipertension pulmonar
<2,8 0 no medible Si
Intermedia
2,9-34 No
HP: hipertension pulmonar.
"Véase la tabla 8B.
TABLAN® 4

liograficos que indican hipertension pulmonar empleados para evaluar
d de hipertension pulmonar ademas de la medicion de la velocidad de
tricuspidea (tabla 8A)

A. Ventriculos®

Diametro de la AP
mm

» Cateterismo cardiaco derecho
El CCD es imprescindible para realizar el diagnostico de la HAP, valorar la gravedad del deterioro
hemodinamico y analizar la vasorreactividad de la circulacién pulmonar- Los procedimientos del

CCD tienen bajos indices de morbilidad (1,1%)y mortalidad (0,055%) cuando se llevan a cabo en

centros especializados.

Las variables que hay que registrar son: PAP (sistdlica, diastolica y media), presion en la auricula

derecha, presion de enclavamiento pulmonar (PEP)y presion del VVD. De ser posible, el gasto cardiaco
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debe medirse por triplicado por termodilucion o por el método de Fick (obligatorio cuando hay
cortocircuitos sistémico pulmonares). Asimismo, deberian determinarse las saturaciones de oxigeno
de la vena cava superior, la arteria pulmonar y la sangre arterial sistémica y calcular las resistencias

vasculares pulmonares.
Test de vasorreactividad pulmonar

Debe realizarse en el momento del diagnéstico con el objetivo de identificar a los pacientes
subsidiarios de tratamiento con antagonistas de los canales del calcio. El test debe realizarse con
farmacos de accion inmediata, seguros y faciles de administrar, que generen efectos sistémicos
escasos 0 nulos. Actualmente, el agente mas utilizado es el 6xido nitrico, aunque hay amplia
experiencia con epoprostenol intravenoso y adenosina intravenosa, que tienen mayor riesgo de

generar efectos vasodilatadores sistémicos.

Una respuesta aguda positiva (respondedor agudo positivo) se define como una reduccién de laPAP
media > 10 mmHg para alcanzar un valor absoluto de PAP media < 40 mmHg con un gasto cardiaco

invariable o aumentado. (12)

» Pruebas de funcidn respiratoria en hipertension pulmonar
Ante la sospecha de HP se deben realizar gasometria y pruebas de funcidn pulmonar (espirometria y
difusion de mondxido de carbono), por medio de ellas es posible determinar las patologias

pulmonares asociadas.

a) Gasometria. La hipoxia cronica es un factor determinante y condicionante en la elevacion de la
presién pulmonar. Las alteraciones en la microcirculacion pulmonar producen modificaciones del
intercambio gaseoso y se demuestran en la gasometria arterial en forma de hipoxemia e hipocapnia.
En presencia de enfermedades que afectan al parénquima pulmonar, al representar el cociente de
ventilacién/perfusion (VA/Q), la hipoxemia se explica por la perfusion de unidades alveolares mal
ventiladas (cociente bajo). Los pacientes con hipertension arterial pulmonar idiopatica (HAPI)
generalmente no presentan hipoxemia, excepto en dos situaciones: 1) apertura del foramen oval y 2)
bajo gasto cardiaco (baja PvO2 ) La hipertensién pulmonar grave condiciona apertura del foramen

oval, esto desarrolla cortocircuito. (13)

b) Espirometria. El patrén observado en la HP durante la espirometria es de restriccion con
disminucidn de la capacidad vital forzada (FVC) y total (TLC) en grado leve a moderado. También
puede presentarse una disminucion en el volumen espiratorio forzado en el primer segundo (FEV1)
o del flujo mesoespiratorio 25-75% como consecuencia de la obstruccién de vias aéreas periféricas.

En general la relacion FEV1/FVC es > 70%. Escribano et al, observaron en pacientes con HP un
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patron restrictivo en menos del 10% de los casos, esto no correlaciond con las alteraciones
hemodinamicas de la HP. En pacientes con HP y enfermedad tromboembdlica crénica el 20%
desarrollan un patron restrictivo y existe una reduccién de los volimenes pulmonares hasta <
80%.(13)

c) Difusion de mondxido de carbono. La capacidad de difusién de monoéxido de carbono (DLco)
es un examen bésico para el diagnéstico y seguimiento de los pacientes con hipertension arterial
pulmonar. En pacientes con enfisema, la reduccion en la DLco se ha correlacionado con el incremento
de la resistencia vascular pulmonar (RVP). En HAPI existe una disminucion de la DLco, producida
por la reduccidn en el volumen capilar o por fenémenos trombaticos periféricos del lecho vascular,

ambos encargados del intercambio gaseoso. (13)

» Tomografia helicoidal de térax.
La tomografia de térax tiene un papel importante en el estudio de la vasculatura y parénquima
pulmonar en pacientes con alteraciones cardiovasculares asociadas con HP. El desarrollo de Ila
tomografia helicoidal nos permite evaluar con mayor claridad aquellos pacientes con enfermedad
tromboembdlica crénica ya que es posible observar arterias hasta la 6ta generacidon; durante el
estudio de alta resolucion se incrementa la calidad de la imagen del parénquima pulmonar y asi se
determina la enfermedad del intersticio pulmonar.Se postulé que el didmetro del tronco principal
de la arteria pulmonar >29 mm es un importante predictor de HAPl y HP asociada a otras patologias,
con una sensibilidad del 84% y especificidad de 75%. La combinacién del didmetro del tronco
principal de la arteria pulmonar y el indice del didmetro de la arteria segmentaria/bronquio
segmentario > 1 en 3 |ébulos diferentes incrementa la especificidad hasta el 100%. Asi mismo, el
diametro de la rama pulmonar derecha > 21 mm apoya el diagndstico de HP. Ng et al, describieron
el indice de los didmetros del tronco de la arteria pulmonar entre la aorta ascendente (dPA/rPA).
Utilizando valores de PAPm > 20 mmHg como indicador de HAP, el indice > 1 mostré una
sensibilidad, especificidad, valor predictivo positivo y negativo para HAP del 70%, 92%, 96% y 52%

respectivamente. (11)

» Gammagrama pulmonar ventilatorio-perfusorio
Tiene gran valor en el diagndstico y en la exclusion de la enfermedad tromboembdlica crénica
(TEPC). En HAPI, existen alteraciones de origen trombdtico de la microcirculaciéon pulmonar, no
asociado a trombosis venosa de arterias segmentarias o subsegmentarias. La TEPC tiene similitudes
hemodinamicas con HAPI, para la primera se cuenta con tratamiento correctivo potencial y es

necesario descartarse, no asi para la segunda que sdlo cuenta con tratamiento farmacoldgico a largo
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plazo. El gammagrama ventilatorio perfusorio (V/Q) se considera como el estudio de eleccién para
la TEPC, para efectuar el diagndstico se requiere demostrar la presencia de defectos segmentarios
en la fase perfusoria, sin alteraciones en la captacion durante la fase ventilatoria; un reporte de baja

probabilidad descarta la enfermedad. (11)

6. ALGORITMO DIAGNOSTICO DE LA HIPERTENSION PULMONAR (14)

Sintomas, signos e historia sugestiva de HP |

i

Valorar las probabilidad de HP por ETT |

Alta o intermedia l Baja

Considerar cardiopatia izquierda o Considerar otras causas o
enfermedad respiratoria seguimiento
(sintomas, signos. factores de
riesgo, ECG, Rx térax, PFR,
gasometria arterial, TC alta
resolucion)
Si [ 1 Si
;Cardiopatia izquierda o I |
I > enfermedad respiratoria? " 3
No signos de HP }
grave o fracaso de VD 1 o

Gammagrafia V-Q: ¢Presencia de
Tratar la enfermedad - v
2 alteraciones compatibles’

Posible HPTEC: angio-TC Si CCD: PAPm 225 mm No
. e Hg.

toracico, CCD +/- PAWP <15 mmHg, RVP >3 UW —1
Probable HAP: ek
pruebas diagndsticas
especificas
ETC — ECC —] Grupo 5
Toxicos y Pox
tarmacos
VIH
EVOP/HCP EVOP/HCP

HAP idiopética —» HAP hereditaria

7. PRONOSTICO DE LA HIPERTENSION PULMONAR

La presencia de HP ensombrece, en general, el pronéstico de las enfermedades asociadas. En el caso

de la HAP, la hereditaria o la asociada a otras patologias, a pesar de los modernos tratamientos, apenas
se ha modificado la mortalidad respecto a la observada en la decada de 1980 y por eso debe
considerarse como una entidad maligna que requiere un diagnostico agil y un inicio de tratamiento
temprano. La intensidad de dicho tratamiento debe basarse en la presencia de factores de gravedad ,
valorados siempre de forma critica. En la siguiente tabla extraida de la Guia de la sociedad europea
para HP se expone los factores determinante de pronostico, dividiendo a los paciente en basjo riesgo
en verde con una estdimacion de mortalidad menora 5% al afio, Riesgo meoderado mortalidad de 5-

10% al afio, Y alto riesgo mortaliad mayor a 10% al afio. (1)



HIPERTENSION PULMONAR ILN.T. Ol

Tabla 13
Evaluaci6n del riesgo en la hipertensidn arterial pulmonar

Signos clinicos de IC derecha Ausentes

Lenta

Progresion de los sintomas

Sincope Sincope ocasional”
CF-OMS 1]
PMEM 165-440 m

V0, pico 11-15 m/min/kg (35-65%
del predicho) VEIVCO, 36-449

Test de esfuerzo cardiopulmonar

Concentracion plasmatica de NT-proBNP BNP 50-300 ng/l, NT-proBNP
300-1.400 ng/l
Imagen (ecocardiografia, RMC) Area de AD 18-26 cm? con derrame
pericirdico minimo o ausente
Pardmetros hemodinamicos PAD 8-14 mmHg, indice cardiaco
2,0-2,41/minfm?, SvO, 60-65%

AD: auricula derecha; BNP: péptido natriurético cerebral; CF-OMS: clase funcional de la Organizacion Mundial de la Salud; IC: insuficiencia cardiaca; NT-proBNP: fraccion
N-terminal del propéptido natriurético cerebral; PAD: presién auricular derecha; PMGM: prueba de marcha de 6 minutos; RMC: resonancia magnética cardiaca; Sv0,: saturacién
de oxigeno en sangre venosa mixta; VE/VCO,: cociente entre ventilacién por minuto y produccién de €O,; VO,: consumo de oxigeno.

'La mayorfa de las variables y los valores de corte propuestos se basan en la opinién de expertos. Pueden aportar informacién prondstica y se pueden usar para guiar las
decisiones terapéuticas, pero su aplicacién a pacientes concretos se debe hacer con precaucién. También se debe tener en cuenta que la mayor parte de estas variables se han
validado principalmente para HAPI y los valores de corte propuestos pueden no ser vlidos en otros tipos de HAP. Es mas, se debe tener en cuenta el uso de terapias aprobadas y
su influencia en las variables para la evaluacién del riesgo.

bSincope durante el ejercicio intenso ocasional o sincope ortostatico ocasional en un paciente por lo demis estable.

“Episodios sincopales repetidos incluso con actividad fisica reducida o habitual.

8. TEST DE CAMINATA DE 6 MINUTOS
Es uno de los parametros mas clasicos y robustos. La prueba de marcha de 6 minutos (PM6M)

constituye la piedra angular, en la evaluacion del prondstico de los pacientes con Hipertension
pulmonar. El propdsito de la prueba de caminata de seis minutos (PC6M) es medir la distancia
maxima que un individuo puede recorrer durante un periodo de seis minutos caminando tan rapido
como le sea posible. De acuerdo con la velocidad a la cual camina una persona, se determinardn los
metros recorridos. La PC6M se lleva a cabo en un corredor con longitud de 30 metros, de superficie
plana, preferentemente en interiores y evitando el transito de personas ajenas a la prueba. La PC6M
evalla, de manera integrada, la respuesta de los sistemas respiratorio, cardiovascular, metabdlico,
musculoesquelético y neurosensorial que el individuo desarrolla durante el ejercicio. Esta prueba
suele considerarse como una prueba submaxima de ejercicio; sin embargo, algunas personas
pueden alcanzar su maxima capacidad para ejercitarse. En la siguiente tabla se muestra las

indicaciones de la prueba de caminata de 6 minutos. ( 15)

Tabla 1. Indicaciones de la PCEM.

1) Comparaciones pre- y postratamiento en:
a) Trasplante de pulmaon
b) Reseccion de pulmadn
c) Cirugia toracica de reduccion de volumen
d) Rehabilitacion pulmonar
e) EPOC
) Hipertensiéon pulmonar
g) Insuficiencia cardiaca
2) Evaluacién del estado funcional
a) EPOC
b) Fibrosis quistica
c) Insuficiencia cardiaca
d) Enfermedad vascular periférica
e) Fibromialgia
f) Pacientes ancianos
3) Predictor de morbilidad y mortalidad
a) Insuficiencia cardiaca
b) EPOC
c) Hipertension pulmonar
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La siguiente grafica nos muestra la evolucion natural de la hipertension pulmonar y nos hace hincapié
en la realizacion de un diagndstico y tratamiento oportunos para mejorar el prondstico.

Figura I. Historia natural de la hipertension pulmonar.

Fase presintomatica Fase sintomatica Fase de deterioro
progresive

GC. gasto cardiaco, PAP presiwon de artena pulmonar. RVP ressstencias vasculares pulmonares

9. TRATAMIENTO DE LA HIPERTENSION PULMONAR

» Medidas generales y de soporte
Las medidas generales de tratamiento de la HAP se muestran en la siguiente tabla: (14)

Tabla 5.

Medidas generales de tratamiento en la hipertensién arterial pulmonar

Medidas recomendadas [clase I]
Evitar el embarazo
Prevencién de las infecciones

Soporte psicosocial

Medidas que se deben tener en consideracion [clase Ila]
Entrenamiento supervisado [evidencia B]
Oxigenoterapia en los viajes de larga duracién en avién

La cirugfa electiva mayor deberfa ser realizada en centros de referencia con experiencia en hipertensién pulmonar

Medidas que se pueden tener en consideracion [clase 11b]

Consejo genético en unidades especializadas en los casos o familiares con mutaciones asociadas a la HAP o la EVOP
Evitar los firmacos que pueden agravar la HP (descongestionantes nasales y betabloqueantes)

Dieta: aconsejar una ingesta de sal diaria < 5 g (equivalente a 2 g de sodio), en particular en los pacientes con
insuficiencia cardiaca derecha. Si esta es severa o existe hiponatremia es aconsejable reducir también la ingesta

hidrica a < 1,5-2 L{dia

Medidas desaconsejadas [clase 1]
Actividad fisica extenuante

Subir a altitudes superiores a los 1.500-2.000 m sin oxigeno suplementario

EVOP: enfermedad venooclusiva pulmonar; HAP: hipertensisn arterial pulmonar.

Los diuréticos estan indicados en los pacientes con fracaso ventricular derecho y retencion hidrica [I,
C]. Se emplean diuréticos de asa o0 antagonistas de la aldosterona. Se recomienda la anticoagulacion
con antagonistas de la vitamina K en la HAP idiopatica, hereditaria o debida a anorexigenos [llb, C].

Es aconsejable la oxigenoterapia si la PaO, es<60mmHg [l, C]. También puede considerarse para la
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correccion de la desaturacion durante el ejercicio. Se recomienda seguimiento regular de los niveles

de hierro y administrar suplementos en caso necesario. (14)

» Tratamiento no especifico
Oxigenoterapia continua domiciliaria, Diuréticos, Digital, Anticoagulantes orales.
» Tratamiento especifico
Los farmacos especificos para hipertension pulmonar se muestran a continuacion: (14)

e Bloqueantes de los canales del calcio: indicados en pacientes con HAP idiopdatica y prueba
vasodilatadora positiva [l, C]. Se recomienda emplear nifedipino, diltiazem o amlodipino a

dosis elevadas

e Antagonistas de los receptores de la endotelina:
incluyen ambrisentan, bosentan y macitentan. Los 2 primeros pueden producir toxicidad
hepatica, por lo que es obligatorio el control mensual de enzimas hepaticas. Con macitentan
se recomienda medir periddicamente el nivel de hemoglobina por el riesgo de anemia.

o Inhibidores de la fosfodiesterasa tipo 5 (IPDE5) y estimuladores de la guanilato ciclasa
soluble (EGCs): los IPDE5 disponibles son sildenafilo y tadalafilo, y el Unico EGCs
disponible es riociguat. Esta contraindicada la administracion conjunta de IPDE5 y EGCs.

e Andlogos de la prostaciclina y agonistas de los receptores de la prostaciclina: dentro de los

analogos de la prostaciclina se dispone de epoprostenol, que se administra por via iv en
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infusion continua; iloprost, que se administra por via inhalada; y treprostinil, que se
administra por via sc mediante una bomba de microinfusién continua. También se han
observado efectos favorables con treprostinil inhalado. Selexipag es un agonista de los
receptores de la prostaciclina que se administra por via oral.. (14)
» Tratamientos invasivos (14)
Septostomia auricular: indicada en pacientes en CF 1V, con fallo del ventriculo derecho y sincope?,
0 como tratamiento puente en espera de trasplante [lIb, C]. Se realizara en centros con experiencia.
Debe evitarse en pacientes con presion de la auricula derecha>20mmHg o con Sa0,<85% respirando

aire ambiente.

Trasplante pulmonar: habitualmente se realiza trasplante bipulmonar. Esta indicado en pacientes

jovenes sin comorbilidad asociada, cuando no existe respuesta al maximo tratamiento médico [I, C].

B. DEFINICION DE TERMINOS BASICOS DE LA INVESTIGACION.-

HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR

Se define como el aumento de la presion arterial pulmonar media >0= a 25 mmHg en reposo,
calculada mediante catetetrismo cardiaco derecho . Hemodinamicamente la hipertension pulmonar
se puede defir de la siguiente manera:

- Hipertension Pulmonar: Presion pulmonar Arterial Media PAPm > 0 =25 mmHg

- Hipertension Pulmonar Precapilar: PAPm > o = 25 mmHg, Presién de enclavamiento
Pulmonar( PECP) < o= 15 mmHg.

- Hipertension Post capilar PAPmM >0= 25 mmHg, PECP > 15 mmHg.

- Hipertensidn postcapilar aislada: Gradiente traspulmonar diastdlico (GTPd) < 7 mmHg y/o
RVP < 3UW.

- Hipertensidon combinada precapilar y postcapilar : GTPd >0=7 mmHgy/o RVP> 3 UW.

SEVERIDAD
El termino severidad hace referencia a cuan grave, importante o serio es el problema en nuestro caso

la hipertension aretrail pulmonar.

CLINICA -ECOCARDIOGRAFICA
Clinica : ciencia o arte de la medicina , en el proceso de indagatorio orientado al diagnostico de ina

situacion patoldgica basado en la integracion e interpretacion de los sintomas y otros datos aportados
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por la anamnesis durante la entrevista clinica con el paciente , los signos de la exploracion fisica y la
ayuda de exploraciones complememntarias de laboratorio y de pruebas de imagen . en este estudio
hacemos una correlacion clinico ecocardiografica. La ecocardiografia es un metodo complementario
de que usa técnicas estandares de ultrasonido , la ecocardiografia es el metodo mas préctico y eficaz
para el diagndstico inicial de la hipertension pulmonar, tienen un valor clinico muy importante una
vez que permite el calculo de la presion arterial pulmonar , la repercusion hemodinamica en las
cavidades derechas y evaluacion de las medidas terapeuticas, actualmente la confiabilidad
ultrasonografica Doppler en el calculo a la presion arterial de la arteria pulmonar es comparable a los

resultados del cateterismo cardiaco.
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PRESENTACION DE RESULTADOS

TABLA N°1:

TOTAL DE PACIENTES INTERNADOS EN CARDIOLOGIA CON DIAGNOSTICO DE
HIPERTENSION PULMONAR (HP) GESTION 2013

PACIENTES INTERNADOS EN
CARDIOLOGIA LN.T N° (%)
GESTION 2013

NO DX HAP 244 55
CON DX HAP 199 45
TOTAL 443 100

Fuente: Elaboracion propia.
En la tabla N1 podemos evidenciar que el total de pacientes internados en el Servicio de Cardiologia
del INT en la Gestion 2013 fue de 443 pacientes (100%), de los cuales 199 (45%) fueron
diagnosticados con HAP de distinta etiologia, en los que se centro la investigacion. ( Ver Anexo N°7)

TABLA N°2.

DISTRIBUCION POR GENERO Y GRUPO ETAREO EN PACIENTES
DIAGNOSTICADOS DE HP

Porcentaje
Frecuencia Porcentaje Porcentaje valido acumulado
FEMENINO 83 41,7 41,7 41,7
MASCULINO 116 58,3 58,3 100,0
Total 199 100,0 100,0
Fuente: Elaboracion propia.
GRUPO ETAREO
Porcentaje
Frecuencia Porcentaje | Porcentaje valido acumulado
\VValidos <0=30 14 7,0 7,0 7,0
31-60 141 70,9 70,9 77,9
>61 44 22,1 22,1 100,0
Total 199 100,0 100,0

Fuente: Elaboracion propia.

TABLA DE CONTINGENCIA: RELACION EDAD -GENERO

<0=30 31-60 >61 Total
FEMENINO 8 50 25 83 (41.7%)
MASCULINO 6 91 19 116 (58.3%)

14 (7%) 141(70.9%) 44 (22.1%) 199 (100%)

Fuente : Elaboracion propia.

En la Tabla N° 2 podemos evidenciar que del total de 199 pacientes internados en Cardiologia del
INT con Dx de HAP, pertenecen al genero masculino 116 (58.3%), versus 43 Femeninas (41.7%).
Respecto al grupo etario el mayor grupo de presentacion fue el de 31 a 60 afios donde se presentaron
141 pacientes (70.9%) seguido del > a 61 con 44 pacientes (22.1%), y finalmente el grupo de <o =
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30 afios con 14 pacientes (7%).

Podemos por lo tanto evidenciar que la presentacion de HAP independiente de su etiologia es en el
Género masculino y la edad donde comanda es la comprendida entre 31 y 60 afios.

(Ver Anexo N° 8y 9)

TABLA N°3
DISTRIBUCION DE LA HP SEGUN SU ETIOLOGIA POR LA CLASIFICACION DANA
POINT 2008
Porcentaje Porcentaje
Frecuencia | Porcentaje valido acumulado
l. HAP IDIOPATICA FAMILIAR 12 6,0 6,0 6,0
1. HAP CON ENF.CARDIACA 1Z2Q 68 34,2 34,2 40,2
1. HAP ASOCADA A 107 53,8 53,8 94,0
ENF.RESPIRATORIAS
V. HAP SEC.A 10 5,0 5,0 99,0
ENF.TROMBOEMBOLICA
CRONICA
V. MISCELANEAS 2 1,0 1,0 100,0
Total 199 100,0 100,0

Fuente: Elaboracion propia.

En la Tabla N°3, se identifico la etiologia de la HP segun la Clasificacion de la Dana Point 2008 en
pacientes internados en Cardiologia durante la Gestion 2013 ; Podemos distinguir que en el Grupo
I de Dana Point se encuentran 12 pacientes (6%) ocupando el pendltimo lugar como causa de HAP,
Grupo |1 68 pacientes con (34.2%) siendo la segunda causa de HAP, Grupo I11 107 pacientes (53.8%)
ocupando el primer lugar como causante de HAP, Grupo 1V 10 pacientes (5%), y finalmente el Grupo
V, 2 pacientes con (1%).( Ver Anexo N° 10)

EVALUACION DE LA SEVERIDAD CLINICA DE LAHP

TABLA N°4

CLASE FUNCIONAL PARA PACIENTES CON HAP SEGUN LA O.M.S AL INGRESO
DEL PACIENTE A SALA

Porcentaje
Frecuencia Porcentaje | Porcentaje valido acumulado
CLASE 11 24 121 121 121
[FUNCIONAL 123 61.8 61.8 87.9
v 52 26.1 26.1 100,0
Total 199 100,0 100,0

Fuente: Elaboracion propia.

En la Tabla N°4 Identificamos la Clase funcional segin la OMS en pacientes con HAP, al ingreso a
la sala de Cardiologia, Como era de inferir no existio ni un paciente que ingrese en CF I, Ingresaron
con CF Il 24 pacientes (12.1%), En CF 111 123 pacientes (61.8%), CF IV 52 pacientes (26.1%). (Ver
Anexo N° 11)
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TABLA N°5 COMORBILIDADES DE MAL PRONOSTICO EN EL PACIENTE CON HP

COMORBILIDAD

ANEMIA ARRITMIAS | No identificadas
GRADO 35-50 12 10
HAP 51-90 48 54
>90 18 30

60
Total 78(39.1%) 94(47.2%)

Fuente: Elaboracion propia.

La tabla N°5 nos muestra que la patologia que acompafia principalmente al paciente con HAP y que
puede agravar su pronostico es la anemia en 78( 39.1%) pacientes de los 199 vy las arritmias en 94
(47.2%)pacientes que si bien no se describe en el presente estudio el tipo de estas, se evidencio que
se trataban de Fibrilacién y Flutter auricular.

TABLAN° 6 EVALUACION DE LA PRUEBA DE CAMINATA DE 6 MIN

SI SE REALIZO NO SE REALIZO TOTAL
PACIENTES CON HAP 12 187 199
PORCENTAJE 6% 94% 100%

Fuente: Elaboracion propia.

La Tabla N° 13, nos parecié necesario mostrarla ya que nos llevo a tener una limitante en la
evaluacion clinica en el pronostico de los pacientes con HAP, ya que solo en un 6% de las HC se
encontraba presente.

EVALUACION DE LA SEVERIDAD DE HP POR ECOCARDIOGRAFIA

TABLAN°7 VALORACION HEMODINAMICA PRESION SISTOLICA DE ARTERIA
PULMONAR

A. GRADO DE SEVERIDAD DE LA HAP POR ECOCARDIOGRAFIA

Porcentaje
Frecuencia Porcentaje | Porcentaje valido acumulado
LEVE 36-50 42 21,1 211 211
MOD 51-90 124 62,3 62,3 83,4
SEV >90 33 16,6 16,6 100,0
Total 199 100,0 100,0

Fuente: Elaboracion propia.

La Tabla N°7, nos muestra la graduacién segln ecocardiografica de la severidad de la HAP tomando
en cuenta la Presion Arterial Pulmonar Sistélica ( PSAP), del total de 199 pacientes corresponden a
Grado Leve 42 pacientes con un 21.1%, Al Grado Moderado 124 pacientes con 62.3%, Al Grado
severo 33 pacientes con 16.6%. ( Ver Anexo N° 12)
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B. PRESION ARTERIAL PULMONAR MEDIA

PAPM = (PSAP x0.61) +2

PSAPM Frecuencia Porcentaje
>25 mmHg 199 100%

<25 mmHg 0 0%
TOTAL 199% 100%

Fuente: Elaboracion propia

La Tabla N°7 B, Es muy interesante , ya que las Guias en la evaluacion de la severidad e la HAP
sugieren que la mejor medida es la estimacion de la severidad de la HAP es la medicion de la PAPM
debido a que esta no esta sujeta a variacion propias de la Altitud con el nivel del mar. En el presente
estudio como era de esperarse el total de los pacientes con HAP tienen una PSAPM > 25 mmHg.
TABLA N°8

TABLA DE CONTINGENCIA : RELACION ENTRE EL GRADO DE HP Y LA CLASE

FUNCIONAL
CLASE FUNCIONAL OMS
T i v Total
GRADO 36-50 13 29 0 42
|HAP 51-90 11 92 24 124
>90 0 5 28 33
Total 24 123 52 199

Fuente: Elaboracion propia.

La Tabla N°8 muestra la relacién entre Grado de HAP y la CF segun la OMS logramos evidenciar
que el paciente con CF Il generalmente pertenece a un grado Leve y Moderado de HAP con 24
pacientes, a la CF Il igualmente corresponden a Grado moderado de HAP con 92 pacientes, y
Finalmente la CF IV en su mayoria corresponden al Grado severo con 28 pacientes a la CF 1V.

C. INSUFICIENCIA TRICUSPIDEA

INSUF.TRICUSPIDE

MODERADA SEVERA Total
GRADO 35-50 30 12 42
|HAP 51-90 86 38 124
>90 12 21 33
Total 128 71 199

Fuente: Elaboracion propia.

La Tabla 8 C, evalla la severidad de la Insuficiencia tricispide como factor de mal prondstico en la
evolucién de la HAP vy la compara con el grado de HAP, se obtuvo que 128 pacientes presentaron
una IT moderada, de este total 86 pacientes pertenecen al grado morado de HAP y 71 pacientes
pertenecen al grupo de IT severa sin embargo en su mayoria de estos no tiene HAP severa pues en
su mayoria pertenece al Grado moderado de HAP . (Ver Anexo N°13)
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D. PRESION MEDIA DE AURICULA DERECHA

EVALUACION DE LA VENA CAVA INFERIOR - RELACION TAMARNO —COLAPSO
CON LA SEVERIDAD DE HP

VCI
<20CM >0=20 CM Total
GRADO HAP 35-50 28 14 42
51-90 38 86 124
>90 11 22 33
Total 7 122 199
Porcentaje 38.7 61.3 100%

Fuente: Elaboracion propia.
RELACION DEL GRADO DE HAP CON EL COLAPSO DE LA VCI

COLAPSOVCI

Sl NO Total
GRADO 35-50 27 15 42
|HAP 51-90 39 85 124
>90 8 25 33
Total 74(37.2%) | 125(62.8%) | 199(100%)

Fuente: Elaboracion propia.

En la Tabla 8D evaluamos el diametro y Colapso de la VVCI (vena cava inferior) y comparamos con
el grado de HAP, se obtuvo que 77 (38.7%) pacientes tienen una VCI menor a 20 cm, y 122 (61.3%)
mayor a 20 cm . En 125 pacientes la VCI no colapsa mayor a 50%, Estos datos nos hacen intuir que
la PAD es mayor a 10 mmHg constituyéndose en un criterio de mal pronostico en el paciente con
HAP. ( Ver Anexo N° 14 Y 15)

E. RESISTENCIA VASCULAR PULMONAR MEDIDA POR ETT

RVP (UW) = VIT /IVT x 10+0.16

RESISTENCIA VACULAR PULMONAR Frecuencia Porcentaje (%)
<3UW 2 1
3-5UwW 126 63.3
5-8 UW 28 14.1
PERDIDOS 43 21.6
TOTAL 199 100%

Fuente: Elaboracion Propia.

TABLA DE CONTINGENCIA: RELACION ENTRE LA RESISTENCIA VASCULAR
PULMONAR Y CLASE FUNCIONAL SEGUN LA OMS

<3UwW 3-5 UW 5-8 UW PERDIDOS TOTAL
CF 1l 2 18 0 4 24
CF 111 0 95 6 22 123
CF 1V 0 13 22 17 52
TOTAL 2 126 28 43 199

1% 63.3% 14.1% 21.6% 100%

Fuente : Elaboracion Propia.
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La Tabla 8 E, Muestra un impresionante avance con el desarrollo de la ecocardiografia ya que
mediante esta técnica de hemodinamia no invasiva permite estimar en forma muy certera las RVP
con minima variabilidad en relacién a la Hemodindmica invasiva, En este estudio encontramos que
en su mayoria el paciente presenta RVP elevadas entre 3y 5 UW (63.3%) y 28 pacientes (14.1%)
entre 5-8 UW, datos que son compatibles con un mal pronéstico en la evolucion de la HAP. Asi
mismo encontramos relacion proporcional entre la CF y las resistencias Vasculares Pulmonares.(Ver
Anexo N° 16).

TABLAN9 ,
AREA DE LA AD Y RELACION CON EL GRADO DE HP

AREA DE AD
<20 >=20 Total
GRADO DE HAP 35-50 30 12 42
51-90 44 80 124
>90 2 31 33
Total 80( 40.3%) 119(59.7%) 199

Fuente: Elaboracion propia.
Enla Tabla N°9 setom6 en cuenta el area de la AD que es considerada un factor de mal prondstico
de HAP cuando es mayor de 20 mm , en la presente investigacion 119 de los pacientes estudiados

tienen una AD dilatada , siendo en su mayoria los pacientes que presentan un Grado moderado y
severo de HAP.

TABLAN° 10

RECTIFICACION DEL SEPTUM INTERVENTRICULAR EN PACIENTES CON HP

Porcentaje Porcentaje
Frecuencia Porcentaje vélido acumulado
Sl 118 59.3 59.3 40,7
NO 45 22.7 40.7 100,0
PERDIDOS 36 18 100,0
Total 199 100

Fuente: Elaboracion propia.

TABLA DE CONTINGENCIA : RELACION DE LA CF CON LA PRESENCIA DE
RECTIFICACION DEL SEPTUM INTERVENTRICULAR

CF 1l CF 1l CF IV TOTAL
Rectificacion del SIV
Sl 0 66 52 118 (59.2%)
NO 24 57 0 81 (40.8%)
24 123 52 199 (100%)

Fuente: Elaboracion Propia.

La presente tabla nos muestra que del total de pacientes con HAP que corresponde a 199, Un 71.3%
presentan rectificacion del septum interventricular, siendo este parametro de mucha utilidad para
indagar disfuncion diastolica del VI en pacientes con HAP asi como la interdepedencia ventricular.
(Ver Anexo N° 18).
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TABLA N°11
FUNCION SISTOLICA DEL VENTRICULO DERECHO
EVALUACION DE LA FUNCION SISTOLICA DEL VD
TAPSE
TAPSE
<17 >=17 Total

GRADO 35-50 11 31 42
|HAP 51-90 36 88 124
>90 24 9 33
Total 71(35.7%) 128(64.3%) 199

Fuente: Elaboracion propia.

La tabla N°11, EvalGa la excursion sistolica del anillo tricispide , misma que es recomendada por las
guias en la evaluacion de la funcion sistélica del VD ; considerandose normal cuando es mayor a 17
y de mal pronéstico en la HAP cuando es menor al valor mencionado, se obtuvo que 128 ( 64.3%)
pacientes tienen un TAPSE conservado y 71 (35.7%) un Grado de disfuncion sistélica del VD como
factor de mal pronéstico .( Ver Anexo N° 19)

TABLA N°12

OTROS PARAMETROS ECOCARDIOGRAFICOS CON VALOR PRONOSTICO EN LA
HP

v DERRAME PERICARDICO

DERRAME

PRESENTE AUSCENTE Total
GRADO 35-50 3 39 42
|HAP 51-90 10 114 124
>90 23 10 33
Total 36(18.1%) 163(81.9%) 199

Fuente: Elaboracion propia.

La Tabla 12 evalGa la presencia o ausencia de derrame pericardio como predictor de mal pronéstico,
su sola presencia refleja la existencia de fracaso ventricular derecho y multiplica por 5 el riesgo de
muerte en pacientes con HAP , se identifico que 36 pacientes presentaron derrame pericardico de
estos en su mayoria correspondian al Grado severo de HAP , sin embargo en ninguno se identifico
datos de compromiso hemodinadmico por esta causa.( Ver Anexo N° 20).

TABLA N° 13

EVALUACION DE LA DISFUNCION DIASTOLICA DEL VI EN PACIENTES CON HAP

En este apartado se evalu6 principalmente la disfuncion diastélica del VI en paciente con HAP 'y
especificamente en pacientes con CPC. Es importante que para evitar sesgos se tomaron en cuenta
criterios de inclusion y exclusion que se daran a conocer previo a la descripcion de los tablas de
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investigacion
Mediciones:

Criterios de inclusién:

CPC
FEVI normal

Criterios de exclusién:

Cardiopatias del lado

izquierdo

Cardiopatias congénitas

Patologias sistémicas
Mayores de 60 afios

E/A mitral (VN:E/A>1)
TDdel flujo mitral (VN: TD 160-240 ms)

DTI e’ del anillo mitral lateral (VN: Onda e’ > 8 cm/s )
E/e’(VN: E/e’ <8)

« RELACIONDE LAHAP CONLA E/ADEL FLUJO MITRAL

Porcentaje
Frecuencia Porcentaje Porcentaje valido acumulado
\Validos >1 40 40 40 67
<1 67 67 67 100,0
Total 107 100 100,0
Fuente: Elaboracion propia.
< RELACION HAP E/E’
Porcentaje
Frecuencia Porcentaje Porcentaje valido acumulado
\Validos >8 44 44 44 63.0
<0 =8 63 63 63 100,0
Total 107 100 100,0

Fuente: Elaboracion propia.

Las presentes tablas nos muestran que los pacientes con HAP secundaria a CPC en su mayoria
presentan un patron de relajacién lenta con 67 pacientes que representa un 62.6% un Tiempo de
desaceleracién del flujo mitral en su mayoria > a 200 m/s con 67 pacientes (62.6%), una relacion
E/E” alta mayor a 8 en 34 pacientes (31.8%), los mencionados datos nos dan a comprender que el
paciente con HAP ademéas desarrolla un grado de disfuncién diastélica con la que linda
independientemente la severidad de la HAP.

TABLA DE CONTINGENCIA: RELACION DE LA DE LA DISFUNCION DIASTOLICA
CON LA CLASE FUNCIONAL POR LA OMS PARA HAP

CF1l | CF 11l CF 1V | PERDIDOS | TOTAL PORCENTAJE
E/A>1 13 19 2 6 40 37.4%
E/A<1 0 32 25 10 67 62.6 %

13 51 27 16 107 100%

Fuente: Elaboracién propia

La presente tabla nos ensefia que del total de 107 pacientes, un 62.6% presentan un patron de
relajacion alterado sugerente de disfuncion diastolica del VI, y de estos generalmente se presentan
en CF Il y CF IV, ya que no solo cursan con una patologia derecha pura si no también con un grado
de disfuncidn diastdlica izquierda que empeora su clase funcional.
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RELACION DE LA CLASE FUNCIONAL CON EL FLUJO E/E”

CFIl | CFIIl | CFIV TOTAL PORCENTAJE
E/E >8 0 15 29 44 41%
E/E” <8 32 30 1 63 59%

32 45 30 107 100%

Fuente : Elaboracion propia.

RELACION DE LA HAP CON LA RELACION E/E’

36-50 mmHg | 51-90 mmHg | >90mmHg | TOTAL PORCENTAJE
E/E" >8 0 28 16 44 41%
E/E” <8 26 33 4 63 59%
TOTAL 26 61 20 107 100%

Fuente : Elaboracion propia

La tabla N°13, nos muestra que del total de 107 pacientes 44 (41% ) presentan presiones de llenado
izquierdas altas y como es de esperar estos pacientes presentan un grado de CF a su ingreso alto 1V,
que compromete aun mas la calidad de vida y el pronoéstico vital.
Asi mismo se evalud la relacién entre el grado de HAp y las presiones de llenado se identifica que
en grado moderado de HAP 33 pacientes de los 61 que se encontraban en este grupo presentan P°LL
altas y el Grado severo de HAp casi el 100% presenta P°LL altas, al ingreso .

(Ver Anexo N° 21)

TABLA N°14 PRESCRIPCION DE TRATAMIENTO ANTIHIPERTENSIVO PULMONAR

SI'SE NO SE TOTAL

PRESCRIBIO PRESCRIBIO
ANTIHIPERTENSIVO PULMONAR 67 (33.6%) 132(66.4 %) 199 (100%)
ANTICOAGULACION 80 (40.2%) 119 (59.8) 199(100%)
ANTIAGRGACION 56 (28.1%) 143 (71.9%) 199 (100%)

Fuente: Elaboracion propia.

La presente tabla nos muestra que a un 66.4 % de los pacientes con diagnostico de HP no se les
prescribid tratamiento especifico anti- hipertensivo pulmonar , sin embargo no mencionan la causa.

TABLA N°15 MORTALIDAD INTRAHOPITALARIA EN PACIENTES CON HP

MORTALIDAD FEMENINO MASCULINO TOTAL
sI 3 5 8 (4%)
NO 80 111 191 (96%)
TOTAL 83 116 199 (100%)

Fuente : Elaboracion propia

TABLA DE CONTINGENCIA: MORTALIDAD/GRADO DE HP

MORTALIDAD HAP LEVE MODERADA SEVERA | TOTAL PORCENTAJE
Sl 0 2 6 8 4%

NO 42 122 27 191 96%

TOTAL 42 124 33 199 100%

Fuente: Elaboracion propia.

La Tabla N° 15 nos muestra que en la gestion 2013 existio una mortalidad intrahospitalaria de 4%,
en su mayoria en pacientes con HP severa con 6 de los 8 paciente fallecidos. ( Ver Anexo N° 23).
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DISCUSION DE RESULTADOS

L ——

® La hipertension pulmonar (HP) es una condicién hemodindmica definida por un aumento de
la presion arterial pulmonar media (Pm) mayor a 25 mmHg en reposo estimada mediante el

cateterismo cardiaco derecho (CCD) .

La prevalencia observada se sitla entre 2 y 25 casos/millén y la incidencia en 2-5
casos/millén habitantes/afio, la edad media de presentacion en el REGISTRO REVEAL
(USA) y COMPERA (Europa) fue de 54 y 68 afios respectivamente. (16)

A pesar los avances terapéuticos de los ultimos afios, la hipertension arterial pulmonar (HAP)
sigue siendo una enfermedad extremadamente grave. Aungue consiste en una afectacion de
la vasculatura pulmonar, el fallo del ventriculo derecho (VD) es lo que marca la gravedad de

los sintomas y es la causa principal de muerte.

® Multiples patologias conllevan a su presentacién, y nuestra ciudad no estd lejos de las
estadisticas mundiales gque mencionan como principales causas las valvulopatias y la
enfermedad pulmonar principalmente la EPOC .
En la actualidad no disponemos de datos epidemiol6gicos comparativos sobre la prevalencia
de los diferentes grupos de HP. En un estudio publicado en la revista espafiola de Cardiologia.
Se investigd la prevalencia de la HP (definida por una PAP sistélica > 40mmHg medida por
Ecocardiografia) en 4.579 pacientes fue del 10,5%. De los483 casos con HP, el 78,7%
padecia cardiopatia izquierda (grupo 2), el 9,7% sufria de enfermedades pulmonares e
hipoxemia (grupo 3), el 4,2% tenia HAP (grupo 1) y el 0,6%, HPTC (grupo 4) y fue imposible
definir el diagndstico del 6,8% restante (12).
En el Servicio de Cardiologia del I.N.T de los 443 pacientes internados en la gestion 2013,
199 presentaron como diagnostico HAP representando un 45% del total; las principales
causas de esta patologia segun la clasificacion etioldgica de Dana Point 2008 fueron la
Patologia pulmonar (53.8%), y la patologia cardiaca izquierda (34.2%) a donde se logro
identificar principalmente valvulopatia de etiologia reumatica seguida de degenerativa |,
cardiopatias hipertensivas y disfuncion diastélica del VI entre otras.
La HAP generalmente se presenta en el género masculino y el grupo etario de 30-a 60 afios,
la Clase funcional segin la OMS en pacientes con HAP, al ingreso a la sala de Cardiologia
es en su mayoria CF Il 123 pacientes (61.8%), CF IV 52 pacientes (26.1%), por la CF
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marcada al ingreso se considera un factor de mal pronéstico vital, en un gran porcentaje de

estos pacientes.

Con relacion al estudio de la severidad clinica , la presencia de anemia es un factor

independiente de mal prondstico en los pacientes con hipertension pulmonar. En un estudio
publicado en el Jama Cardiology el 2011, sobre la asociacion de la anemia y la supervivencia
a largo plazo en hipertension pulmonar concluyen que los pacientes anémicos tenian 3,3
veces mas probabilidades de morir que los pacientes no anémicos (IC 95% [1,43-7,51], p =
0,005). (17) En el presente estudio se logré evidenciar que un 39.1% del paciente tenia algin
grado de anemia. Asi mimo la presencia de arritmias en el contexto de la hipertension
pulmonar (fibrilacién y aleteo auricular) indican un mal prondstico de la patologia . En
el presente estudio se identificé que 47.2% de los pacientes curaba con arritmia afiadida al
cuadro de la Hipertension pulmonar.

Evaluamos en el presente estudio la Clase funcional segin la OMS en pacientes con HAP, al
ingreso a la sala de Cardiologia. Como era de inferir no existié ni un paciente que ingrese en
CF I, Ingresaron con CF 11 24 pacientes (12.1%), En CF 111 123 pacientes (61.8%), CF IV 52
pacientes (26.1%). La Clase funcional es un parametro de pronostico que evalGa en todo
paciente diagnosticado con hipertensién pulmonar, esta debe ser realizada segin la OMS
donde se contempla tanto la disnea como angina y sincope . En un estudio publicado en el
Journal Clinical of Medicine sobre los factores prondstico de en la hipertension pulmonar
mencionan que los pacientes con Hipertensién arterial pulmonar idiopatica no tratada ,
muestran una mediana de sobrevivencia de 6 meses cuando esta en clase funcional 1V, 2.5
afios cuando estan en clase Ill, y 6 afios cuando el paciente esté e clase funcional ly II.

Por lo que la Clase funcional en su versién modificada para hipertensién pulmonar segln la
OMS es una variable ampliamente utilizada como marcador de gravedad , que se debe
realizar tanto al inicio del diagnéstico como en el seguimiento de estos pacientes ya que se

ha demostrado su valor pronostico tanto en el diagnostico como a lo largo del tratamiento

En cuanto a la severidad Ecocardiogréfica, las guias de hipertension pulmonar recomiendan

la utilizacion del SEMAFORO donde se toman en cuenta variables como: Signos de
insuficiencia cardiaca, Clase funcional, Sincope, Prueba de caminata de 6 minutos, Test de
esfuerzo cardiopulmonar, Concentracion plasmatica de BNP, Ecocardiografia y parametros

hemodinamicos. Todos estos permiten Clasificar al paciente en Bajo riesgo Mortalidad
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menor a 5% en 1 afio, Riesgo intermedio Mortalidad de 5-10% en 1 afio, Mortalidad de alto
riesgo mayor a 10% a un afio. ( 1).

En el presente estudio nos centramos en evaluar como estudio complementario de interés la
Ecocardiografia: Los parametros ecocardiograficos de mal prondstico en pacientes con
hipertension pulmonar son : Hallazgo de derrame pericardico, Indice de excentricidad del
VD, TAPSE disminuido. (24 )

Asi pues en el presente trabajo la severidad de la Hipertension pulmonar del total de los 199
pacientes identificados con esta patologia en su mayoria correspondié al grupo de HP
moderada con 124 pacientes (62.3%), seguido del grado leve con 42 pacientes (21.1%), y
finalmente 33 pacientes con HP en grado severo. 119 pacientes presentaron una grado de
dilatacion del la AD como signo de mal prondstico para HP, 71 pacientes (35.7%) presentaron
un TAPSE menor a 17 evidenciando por lo tanto disfuncidn sistélica del VD como signo de
mal prondstico para HAP. Se ha demostrado que el TAPSE predice la supervivencia en la
hipertension arterial pulmonar, en el seguimiento de los pacientes se debe lograr un TAPSE
mayor o igual a 20 mm y se considera como un marcador de buen prondstico y de posible
objetivo en una poblacion.

Los factores ecocardiograficos que afectan negativamente el prondstico en la HAP son la
disfuncién ventricular derecha y la presencia de derrame pericardico. El derrame
pericardico empeora el pronédstico en pacientes con HAP y se asocia con una mayor
mortalidad, con una razén de riesgo (HR) de 2.02 (intervalo de confianza [IC] del 95%. En
un estudié Candiense se demostrd peor supervivencia entre los pacientes con HAP que
desarrollaron derrame pericardico, en pacientes sin derrame pericardico , las tasas de
supervivencia a 1,3 y 5 afios fueron 94%,80% y 64% respectivamente. Por el contrario los
gue tuvieron derrame pericdrdico moderado o grande tuvieron una mortalidad
significativamente mayor con unas tasas de supervivencia a 1,3,5 afios de 80%,20% y0%
respectivamente. (20)

En este nuestro trabajo de investigacion se identifico que un 18.1% (36) pacientes cursaban
con derrame pericardico en el contexto de Hipertension pulmonar, siendo un dato de alarma
y gravedad en su prondstico.

Asi mismo en la evaluacion ecocardiografica de la gravedad de la Hipertension pulmonar, se
estimo las resistencias vasculares pulmonares (RVP) debido a que se demostr6 un alto indice
de confianza en relacion a la hemodinadmica invasiva.

Es conocido que la resistencia vascular pulmonar mayor de 5 UW es un factor de mal

pronostico en pacientes con Hipertension pulmonar . (21).
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En este estudio se obtuvo que un 63.3% presentan una RVP entre 3-5 UW y 14.1% mayor
a5 UW y estos valores estan relacionados en forma proporcional con el grado de disnea asi
pues predominaron en las CF Il IV respectivamente. Siendo pacientes con pronostico
malo.

La ecocardiografia nos permitié evaluar la interdependencia ventricular en forma indirecta
mediante la rectificacion del tabique interventricular , y se obtuvo que 118 (59.2%)
presentaron  rectificacion del septum interventricular como un dato indirecto de
interdependencia ventricular. La carga de presion en la HAP ocasiona alteraciones
geométricas y disminucion funcional del Ventriculo derecho, con una marcada reduccion en
la tension sistdlica del ventriculo derecho. A pesar de la preservacion de la fraccion de
eyeccion del VI, la tension sistolica del VI también se reduce y se asocia con una mortalidad
temprana, lo que ponen de relieve la importancia de la interdependencia ventricular en la
HAP. (22).

En cuanto a la evaluacion de la funcion diast6lica, se tuvieron que discriminar a los pacientes
con patologia cardiaca izquierda para a evitar sesgos se tomaron en cuenta criterios de
inclusion y exclusion ya bien explicados en las tablas de presentacion de resultados ; asi
pues se obtuvo un total de 107 pacientes, de estos 67 pacientes (62.6%) presentan
disfuncién diastolica del VI, y 44 pacientes (41%) presentan presiones de llenado altas
secundarias. Lo cual nos dio a conocer que los pacientes con hipertension pulmonar ademas
de sobrellevar la clinica tan aparatosa de la HP intercurren en su mayoria con IC diastolica

secundaria.

La prueba de caminata de 6 minutos es un aprueba sub maxima que refleja la capacidad del
paciente para desarrollar las actividades de la vida cotidiana, es el Gnico método aprobado
por la FDA 'y el end point primario clasico en los ensayos primarios, predice superviveci de
pacientes en Clase funcional avanzada y valora respuesta al tratamiento. (23) . Los pacientes
con hipertensién arterial pulmonar que caminan mas de 400 metros tienen un mejor
prondstico a largo plazo. (25 ). En el presente trabajo pudimos observar que solo un 6% de
los paciente contaba con un aprueba de caminata de 6 minutos pero sin embargo no tenian un

reporte oficial como tal, solo descripcion en hoja de evolucién .

Un 33.6% de los pacientes se les prescribié Tratamiento antihipertensivo pulmonar , la
mortalidad de los pacientes correspondid a 8 pacientes (4%) los cuales se encontraban en
CF IV y con HAP severa.
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CONCLUSIONES
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Corroboramos la hipétesis planteada en el presente estudio. La hipertension pulmonar es una
patologia de alta prevalencia en el Instituto Nacional de Térax, con una presentacion en 45% del
total de pacientes internados en el Servicio de Cardiologia.
Los grupos con mayor presentacion son el Grupo 2 de HP ( HP secundaria a cardiopatia izquierda)
con 34.2% y el Grupo 3 ( HP secundaria a patologia pulmonar) con 53.8% .

La ecocardiografia permitid estimar la severidad de la hipertension pulmonar en su mayoria los
pacientes correspondieron al grado moderado ( PSAP 51-80mmHg) 62.3%, Seguido de leve (
PSAP 36-50mmHg) con 21.1%, y severa (PSAP mayor a 80mmHQ)16.6%. EI TAPSE Como
marcador de severidad estuvo disminuido< a 17 mm en 35.7% , relacionado directamente con
disfuncion sistélica del VD como factor de mal pronéstico. La auricula derecha estuvo dilatada
en area mayor a 20 MM en 59.7%. Presentaban interdependencia ventricular 59.2%.La presencia
de derrame pericardico como marcador de mal prondstico se identifico en 18.1% pacientes de
estos en su mayoria correspondian al grado severo de HP . Un 62% de los pacientes con
Hipertension pulmonar cursan con un grado de Disfuncién diastolica del VI secundario a la
interdependencia ventricular, lo que entorpece mas el pronostico.

La severidad clinica fue estudiada mediante la Clase funcional de la OMS , identificamos que la
mayoria de los pacientes se encontraban en clase funcional 111 con 61.8%, seguido de la clase
funcional 1V con 26.1% y finalmente en Clase funcional 1y Il con 12.1%. Lo que nos permite
concluir que la mayoria de los pacientes al tener una CF 1l , tienen mal prondstico, siendo el
objetivo llevar al paciente a clase funcional I o Il seguin recomendacion de las guias.

A solo un 33.6% de los pacientes se prescribié Tratamiento antihipertensivo pulmonar , la

mortalidad de los pacientes correspondi6 a 8 pacientes (4%).
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RECOMENDACIONES
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Revisados ya los resultados mencionados, recomendamos sociabilizar el trabajo de inicio
con el personal médico del Servicio de Cardiologia del INT y posteriormente con el conjunto
del INT para que se convierta en una base para posteriores investigaciones.

Recomendamos principalmente tomar los parametros que sugieren las guias internacionales
para la obtencion de la severidad y pronostico de la Hipertension pulmonar, si bien es
recomendable la realizacion de cattersmo cardiaco derecho para confirmar el diagnostico, la
ecocardiografia es un método de screening , y en nuestro medio es altamente disponible tanto
por costos como por la facilidad de su realizacion en manos expertas. En este nuestro trabajo
realizamos una planilla de evaluacion ecocardiografica, la cual podria ser aplicada en el
servicio de ecocardografia para la obtencién de los diferentes parametros con el objetivo de

facilitar investigaciones posteriores en este tema.

Se recomienda la creacion de la “Unidad de Hipertension Pulmonar”, justificado por la alta
prevalencia e incidencia de esta patologia en nuestro medio por distintas causas. Los
pacientes con hipertension pulmonar necesitan un centro experto que pueda brindarles la
atencién correcta y altamente especializada para su dolencia, que pueda realizar un
diagnostico oportuno y correcto con el fin de iniciar terapéutica en el momento apropiado
para mejorar el prondstico, calidad de vida y la sobrevida en estos pacientes. Asi mismo se
pretenderia que esta unidad se convierta ademas de asistencial en promotora de la

investigacion cientifica en el area de la hipertension pulmonar.

Se recomienda que los médicos que estan en contacto con pacientes que tengan factores de
riesgo para el desarrollo de hipertensién pulmonar, como es el caso de los medico :
cardi6logos, neumdlogos, reumat6logos, gastroenterélogos, se les recomienda evaluar y e
identifcar en forma oportuna sintomas precoces de hipertensin pulmonar y / o ante la sospecha
derivar al paciente a Cardiologia y/o a la Unidad de Hipertensién Pulmonar para su
evaluacion correcta y oportuna. Es prudente ademas informar al paciente sobre aspectos
béasicos de hipertension pulmonar para mejora adherencia tanto en su diagndstico como en

su seguimiento.

Se recomienda la creacion de una Guia para el manejo del paciente con HP , al ser nuestra



HIPERTENSION PULMONAR I.N.T. [740

institucion dedicada al aspecto Cardiopulmonar se podria tener un crecimiento investigativo
enorme si se empieza con investigaciones en este tipo con el afan de ser un centro
experimentado y de referencia nacional para esta patologia, Esta Guia inicial y basica solo
seria una pequefia base para futuras correcciones con personal mas entrenado en esta area ,
de esta forma lograr que todo paciente con HAP sea bien estudiado y evaluado en su
pronostico , nosotros al realizar el estudio nos enfatizamos en este aspecto y planteamos una
guia de manejo resumida sujeta a variaciones que hagan los expertos y asi mismo algunos

algoritmos de manejo ( esta para revision en anexos).

Recomendamos crear el “Club de pacientes con Hipertension Pulmonar”, este grupo se
reuniria cada tres meses con el objetivo de lograr que el paciente identifique correctamente
su patologia y el beneficio de su tratamiento , lograremos que el paciente acuda mediante el
apoyo con medicamentos de base para ellos que serian obsequiados por las casas
farmacéuticas, logrando de esta forma no solo la atencién medica del paciente si no también
brindar por parte del medico labor humanistica.

Y si fuera posible la implementacion de psicologia , debido a que paciente cardidpata no solo
con HP, tiene un alto indice de depresion que infiere en forma muy significativa tanto en su

calidad de vida como en la evolucién de su patologia.

Fue una llamada de atencién a nosotros mismos como investigadores el que no se utiliza la
prueba de camina de 6 min pese a su simplicidad y factibilidad de realizacién, por lo que
realizamos una planilla que quedara sujeto a modificaciones y como sugerencia de
aplicacion para simplificar el trabajo del personal médico, para de esta manera tratar de

evaluar con mayor integridad a nuestros pacientes.
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ANEXO N°1

LUGAR DE REALIZACION DE INVESTIGACION
INSTITUTO NACIONAL DE TORAX
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ANEXO N°2
N° SEXO EDAD DIAGNOSTICO SEGUN EL CLASE FUNCIONAL SEGUN FACTORES COMORBILIDAD VALORACION ECOCARDIOGRAFICA
GRUPO DE HP de la Dana LA O.M.S
Point ANEMIA ARRITMIAS PSAP VEL. IT DAD vcl
1 1] v v <20cm >20
cm <20cm >20cm
COLAPSO VCI RESISTENCIA VAS.PULMONAR RECTIFICACION DEL SIV DERRAME PERICARDICO TAPSE DIASTOLOGIA MORTALIDAD
Sl NO <3 UW [3-5UW [ >5UW Sl NO Sl NO <17 >17 E/A E/E

>1 <1 <8 >8 Sl NO




PRESENTACION DE LA GUIA PARA EL
MANEID
BEL PACIENTE CON HAP
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Se ha de plantear como un proceso escalonado que parte

INSTITUTO NACIONAL DE TORAX de la sospecha clinica, confirma el diagnostico, identifica
SERVICIO DE DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE la etiologia especifica y culmina con la evaluacion de la
ENFERMEDADES CARDIOVASCULARES severidad , que es la clave en la eleccion del tratamiento

y en el seguimiento.
Nuestro esquema de diagnostico seguira los siguientes

PROTOCOLO DE ACTUACION EN

- pasos:
HIPERTENSION ARTERIAL
PULMONAR 4 Sospecha clinica
Dra. Roxana Cervantes M + Deteccién de la hipertension pulmonar
R3 CARDIOLOGIA #+ Identificacién de la etiologia
#+ Evaluacion hemodinamica
. DEFINICION 4 Evaluacion de la capacidad funcional
La hipertension pulmonar (HP) es una enfermedad -
hemodinamica y patofisiologica definida como un Respuesta al tratamiento
aumento de la presién arterial pulmonar (PAP) media > Pronostico )
25 mmHg en reposo evaluada por el cateterismo cardiaco + Sospecha Clinica -> Parte de los sintomas y
derecho . signos de la enfermedad y de los
antecedentes personales recogidos en la
. FISIOPATOLOGIA historia clinica.
El problema fundamental de la HAP ocurre al nivel de
las pequefias arteriolas pulmonares donde la S Dt A i e
- . - - - .
vasoconstriccion,  la  trombosis  in  situ y = HO PRy e
fundamentalmente una proliferacion fibromuscular de la Sflenpehiops (¢ boplb insiclnc i
intima condicionan una obstruccion de la luz vascular. *Angina * Sopka insuficiencia pulmonar
La proliferacion incluye a la célula endotelial, a la célula * Insuficiencia cardiaca e Impulso borde esternal izquierdo
de musculo liso vascular (CMLV) y a los fibroblastos. Se . * 3R/4R derecho
piensa que esta remodelacién anormal es resultado de %da aj\\ * Ascitis y edemas periféricos
una lesion endotelial inicial mediada por un agente * Hepatomegalia
agresor externo en un individuo predispuesto 7"’{ Lall. « Presién venosa yugular elevada
genéticamente. ~ Pd'm‘jq « Cianosis
" $3,%4
. CLASIFICACION ETIOLOGICA Minspiracion |  Palpacion
DANA POINT 2008 o
1. Hipertension arterial pulmonar (HAP)
1.1. ldiopatica
1.2. Heredable
1.2.1. BMPR2
1.2.2. ALK-1, endoglina (con o sin telangiectasia hemorragica
hereditaria)
1.2.3. D_esconocido .
N e e P heos Y tomines Clasificacion del estado funcional
142 ksecoitn ety T omroine de pacientes con hipertension pulmonar
L & Dttt e i New York Heart Association/Organizacion
1.45 E istosi i
1.4.6. A:\:l:rl\s;a‘):;malislliza crénica Mlllldal de la Sallld (NWNOMS)
1.5. Hipertension pulmonar persistente del recién nacido
1°. Enfermedad venooclusiva pulmonar y/o hemangiomatosis capilar
B L e AT L I Sin limitacion de la actividad fi’si‘ca No hay limitacion para la acti-
2 1 Disfitcion sistolica vidad habitual. La actividad fisica ordinaria no produce disnea,
2.3. Enfermedad valvular ) fatiga, dolor toracico ni presincope
3 gf',’?'g:;‘;‘,':::,g;’,',";,‘:,".:.'o‘:,‘;',f,';;‘i',:‘;?vi:’:f(,'::;:‘°"a"” y/e hipoxers II. Ligera limitacion de actividad fisica. Bien en reposo. La activi-
gg g’:r’::::;’;?n‘::::;;:aprtj:‘r:\ac:ﬁ:::;glcun patrones mixtos restricti d'ad fiSiCa Ordinaria pTOdUCe disnea' fa“ga' dOlOl' tOTéCiCO © pre-
y obstructivos sincope
3.4.T i i A TR .r o i N §
35. T122135223'31”:?;;’522Z’ii-,'é’zzﬁ".;iveo.ar lll. Marcada limitacion de la actividad fisica. Bien en reposo. La acti-
2:5- Exposicion croica s taalta: sttitua vidad fisica menor de la ordinaria produce disnea, fatiga, dolor
4. Hipertensién pulmonar tromboembélica crénica toracico o pl'eSinCOpe
5. HP con mecanismos poco claros o multifactoriales ) ) L. ~ . ,
5.1. Desérdenes hematolégicos: desérdenes mieloproliferativos, IV. Incapacidad para cualquier actividad fisica sin presentar sintomas.
esplenectomia . . . . . . .
5.2. Deso6rdenes sistémicos: sarcoidosis, histiocitosis pulmonar de Pueden tener sSIgnos de insuficiencia cardiaca derecha. La disnea
52:2:[5“;15 Langerhans, linfangioleiomiomatosis, neurofibromatc y/O fatlga pueden aparecer inClUSO en repOSO y IOS Sin[omas
5.3. Desérdenes metabdlicos: enfermedad del almacenamiento de aumentan con Cua]quier actividad fisica
glucégeno, enfermedad de Gaucher, trastornos tiroideos
5.4. Otros: obstrucciéon tumoral, mediastinitis fibrosa, insuficiencia
renal cronica con dialisis
ALK-1: cinasa tipo 1 similar a los receptores de activina: BMPR2: recept(
proteinas morfogenéticas oseas tipo 2; HAPA: hipertension arterial puln
asociada; VIH: virus de la inmunodeficiencia humana.
v DIAGNOSTICO + Deteccion de la HP:

Se empleara : el ECG, la radiografia (Rx) de térax y el
ecocardiograma transtoracico (ETT):



e Enel ECG son sugerentes de HP la presencia
de dilatacion de AD, crecimiento de VD (87% de los
pacientes con HAPI), eje derecho (79%), ondas R altas o
patron gR, con alteraciones de la repolarizacion en
precordiales derechas (V1-V4). Sensibilidad del 55% y
especificidad del 70%.

e  RXPA DE TORAX, El 90% de los pacientes con
HAPI tienen una Rx torax anormal, en ésta son tipicos:
1) incremento del indice cardiotorécico, 2) crecimiento
del VD (en la proyeccion lateral la superficie de contacto
entre el borde cardiaco anterior y el esternén supera 1/3
la longitud total de éste), 3) dilatacion de arteria
pulmonar central con tamafio de la lobar inferior derecha
> 16 mm. La Rx contribuye también en la clasificacion
clinicadela HP .

Patrones radiolégicos de la vasculatura pulmonar

",rd!\‘ 1ouaon

RTENSION POR HIPERAFLUJO
PLETORA) EN LAS C CONGENITAS

Vasaulatwa /T © Vasculatura

disminuida / : >< dsminuida
Art Basal \ Art. Basal
<16""5 /\/’r ) > 16mm j\

\,

ESTENOSIS PULMONAR HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR

Manual de we(uocamboqraﬁa y radiologia en la practica dlinica
C Sdenz de 3 Calzada Editorial SMC, 2002

e  EITAC de alta resolucidn deberia

considerarse en todos los pacientes con HP para descartar
la presencia de enfermedad pulmonar intersticial y
enfisema. Es también imprescindible en caso de
sospecha  de enfermedad venooclusiva 0
hemangiomatosis capilar pulmonar (alteracion severa de
la difusion e hipoxemia, patrén reticulonodular en Rx de
torax).

e  Lagammagrafia de ventilacion / perfusion ha
de realizarse siempre que se haya descartado HP del
grupo 2 y 3, y en el caso de que, aunque existan
cardiopatia izquierda y / o patologia pulmonar, la HP
parezca “desproporcionada” para su gravedad. Si
muestra multiples defectos de perfusion segmentarios, se
debe sospechar HP del grupo
4 y realizar un TAC multicorte y una angiografia
pulmonar al tiempo del cateterismo cardiaco derecho.
Defectos no segmentarios dispersos pueden aparecer en
la HAP (grupo 1), en la HP del grupo 5 e incluso en la
EVOP.

e  La biopsia pulmonar es de alto riesgo y sélo
se recomienda en casos excepcionales.

HIPERTENSION PULMONAR I.N.T. [S2

+ Evaluacién hemodinamica:
« El cateterismo cardiaco derecho es el examen de
referencia para confirmar el diagndstico de HP, también
permite evaluar su gravedad y contribuye a establecer el
prondstico. Esta indicado en todos los pacientes con HAP
y HP tromboembolica (grupos 1y 4). En pacientes con
PSP < 50 mm Hg (estimada con ecocardiograma) se
deberd individualizar la decision en funcion de la edad,
fundamento de la sospecha clinica y la comorbilidad.
e En los pacientes con HP asociada a cardiopatia
izquierda (grupo 2) no es necesario efectuar el estudio
hemodinamico salvo que haya incertidumbre sobre el
origen pre o postcapilar de la misma (la sobrecarga de
volumen puede ayudar a identificar casos con HP
postcapilar que presenten niveles de PCP < 15 mm Hg
debido al tratamiento previo con diuréticos).

4+ Evaluacién de la capacidad funcional:
« Se emplean: 1) la clase funcional de la OMS, 2) Prueba
de caminar 6 minutos, 3) Ergoespirometria.

V. TRATAMIENTO CONVENCIONAL

En lineas generales, el tratamiento de la HAP se inicia
con la anticoagulacion oral, diuréticos y oxigeno. En este
momento, es recomendable derivar al paciente a una
unidad de referencia en HP para realizar el test
vasodilatador agudo (se utilizard Oxido nitrico,
epoprostenol o adenosina).

Los pacientes respondedores seran tratados con
antagonistas del calcio, reevaluandose su eficacia a los 3-
6 meses de tratamiento (definida por clase funcional I-11
de la OMS vy practica normalizacién de las presiones
pulmonares).

Los no respondedores y los respondedores con falta de
eficacia a los 3-6 meses en clase II-IV de la OMS,
recibiran tratamiento con los farmacos especificos para
el remodelado vascular pulmonar.

Oxigenoterapia domiciliaria debe prescribirse a aquellos
pacientes que presentan insuficiencia respiratoria en
condiciones basales (mantener saturacion de oxigeno
>90%), y a aquellos que presentan desaturacion arterial
con ejercicios habituales.

Diuréticos. Los pacientes con signos y sintomas de
insuficiencia cardiaca derecha mejoran draméticamente
tras la administracion de diuréticos, que reducen la
precarga ventricular derecha. En general deben usarse
con precaucion, a dosis bajas y lentamente progresivas,
ya que incluso reducciones moderadas de la presion de
llenado del ventriculo derecho pueden inducir
hipotension y limitar el uso

de farmacos vasodilatadores. La espironolactona
(antagonista de la aldosterona) estd especialmente
recomendada.

Digital. La eficacia del uso cronico de la digital en la
HAP idiopética no ha sido estudiada y su uso profilactico
es controvertido. Dados sus potenciales efectos tdxicos,
en la actualidad lo més recomendable seria utilizarla en
caso con fracaso derecho clinicamente evidente.
Anticoagulantes orales. La base racional para el uso de
anticoagulantes orales en la HAP radica, por una parte,
en la presencia de factores de riesgo para el desarrollo de
tromboembolismo venoso, como la insuficiencia



cardiaca y el sedentarismo, y por otra, en la presencia de
un estado pro-trombdtico. La evidencia que apoya la
anticoagulacion en pacientes con HAP idiopéatica puede
ser extrapolada a otros pacientes con otras formas de
HAP, siempre que se sopese con cuidado la relacion
riesgo/beneficio. EI INR  (ratio internacional
normalizada) mas utilizado es entre 2-2.5.

Blogueantes de los canales del calcio. La administracion
cronica de altas dosis de BCC prolonga la supervivencia
de los pacientes respondedores en la prueba
vasodilatadora aguda. Los farmacos mas utilizados son
diltiazem y nifedipino.

Las dosis a las que han demostrado ser eficaces son
relativamente elevadas, 240-720 mg/dia de diltiazem y
120- 240 mg/dia de nifedipino. Tambien se vieron
efectos favorables con amlodipino, a dosis de 20mg/dia,
aungue existe menos experiencia generalizada.

La eficacia de los BCC debe evaluarse a los 3-6 meses
de su inicio. Se considerara que el tratamiento es eficaz
si la clase funcional es 1 o Il y la presion pulmonar

4 . Tratamiento No. de ECC Evidencia Aprobado
cercana a los valores normales. Si no se consiguen estos
inti A indi inici H A Calcioantagonistas 5 (NC) c
objetlyc_)s, esta indicado iniciar tratamiento con farmacos Epoprasenn ; A EUA. CE. Canadé
especificos. Treprostini 2 B EUA
lloprost inhalado 1 B CE, Augtralia
TRATAMIENTO CON FARMACOS lloproat (IV) 1 (NC) c Nueva Zelanda
bh Beraprost 2 B Japn
ESPECIFICOS: Egsr.man 2 A EUA, CE, Canad
El concepto terapéutico ha evolucionado del e 1 ;Lcy .
anterior empleo de sdlo vasodilatadores, al uso Sidenafi 2 A EUA. CE
actual de vasodilatadores que al mismo tiempo Seplostomiz ineratal Miltples {NC) ¢
. R Trasplante Mutiiples (NC) C
son anti-proliferadores . _ Anicoaguiantes 3(ND) c
Prostanoides. El saber que los pacientes con HAP Diurético .
Digoxina

idiopética tenian déficit de prostaciclina, condujo al
intento de administrar este compuesto en forma cronica.
El primer farmaco empleado fue el epoprostenol, un
analogo de prostaciclina de administracién IV continua.
Los resultados fueron muy buenos y fue el primer
farmaco aprobado por la FDA para el tratamiento de la
HAP al demostrar un impacto no sélo en la calidad de
vida sino también en la supervivencia de los enfermos.
Ante el éxito del epoprostenol y dadas las dificultades y
riesgos para la administracion del mismo, pronto
aparecieron otros analogos para uso subcutineo
(treprostinil), por via inhalada (iloprost) y por via oral
(beraprost).

Tanto treprostinil como iloprost han mostrado beneficio
en la capacidad de esfuerzo (caminata de los 6-minutos)
en estudios controlados y también han sido aceptados.
Conviene aqui recordar que los prostanoides ejercen su
accion vasodilatadora y antiproliferadora a través de su
segundo mensajero, el AMP-c.

Antagonistas de receptores de endotelina. Nuevamente,
el conocimiento de que los pacientes con

HAP tenian exceso de endotelina llevo al empleo de sus
antagonistas. El bosentan, el primero en estudiarse, es un
antagonista dual de los receptores (A 'y B) en la CMLV.
Este farmaco,administrado por via oral, es el mas
empleado en el tratamiento sobre la base de los buenos
resultados obtenidos en los estudios controlados. En la
actualidad estan bajo estudio dos farmacos, el sitaxsentan
y el ambrisentan, ambos bloqueadores selectivos de los
receptores tipo A de la endotelina. En breve el bloqueo
selectivo de receptores A pretende dejar libre al receptor
tipoB, bajo el concepto de que la activacion de este
receptor al nivel de la célula endotelial promueve

vasodilatacion. Los resultados preliminares son
satisfactorios y son cuando menos similares a los
obtenidos con el blogueo dual.

Inhibidores de fosfodiesterasa.

Los enfermos con HAP tienen déficit relativo de ON.
Mas aln, el ON ejerce su efecto vasodilatador a través de
su segundo mensajero, el GMP-c y éste, es
constantemente degradado por la fosfodiesterasa-5 (FD-
5). El sildenafil es un inhibidor efectivo de la FD-5. Son
cuando menos dos los estudios controlados realizados
con este farmaco para el tratamiento de los pacientes con
HAP. En el mas reciente, tres diferentes dosis de
sildenafil fueron utilizadas (20, 40, y 80 mg tres veces al
dia) y los resultados, al menos en la caminata de los 6
minutos, mostraron que las 3 dosis fueron igualmente
efectivas y superiores al placebo.

TRATAMIENTO BASADO EN LA EVIDENCIA

HIPERTENSION PULMONAR I.N.T. 520

Oxigeno

Abreviaturas: NC: No confrolados; EUA: Estados Unidos de Norteamérica; CE: Comunidad Europea
Modificado de Referencia 11

ALGUNAS RECOMENDACIONES

Los enfermos con hipertension pulmonar, en especial
aquéllos con HAP idiopética o con formas asociadas de
HAP, deben ser referidos a uncentro especializado en el
tratamiento de HAP.

En todos debe establecerse la existencia o no de
reactividad vascular a través del reto farmacoldgico.

Los pacientes con respuesta positiva al reto (disminucion
de la PAP a menos de 40 mm Hg) pueden

aun ser tratados con calcioantagonistas a largo plazo.
Debe sefialarse que esta poblacion representa s6lo el 10%
del total y que estos enfermos deben ser seguidos de
cerca ante la eventualidad de una pérdida en la respuesta.
Para los sin respuesta al reto, la opcion terapéutica
dependera de la clase funcional en la que se encuentren.
Para los pacientes en clase Il la primera opcion seria el
bosentan, para los enfermos en clase IV, el epoprostenol
sigue siendo el farmaco de primera eleccion, sin
embargo, la eleccién depende de multiples factores como
experiencia, disponibilidad y costo en cada sitio. Resulta
claro también que para los enfermos en clase Il no se han
dictado normas especificas. La mayor parte de los
estudios realizados hasta ahora han reclutado
principalmente pacientes en las clases Il y IV. El
reciente estudio multicéntrico con sildenafil es
posiblemente una excepcidn.



Este estudio incluyd un porcentaje importante de
pacientes en clase Il. Aunque los resultados fueron
menos espectaculares en este grupo, también se obtuvo
beneficio y este farmaco podria ser el de eleccion para
esta poblacion.

Otras intervenciones importantes como la septostomia
interauricular y el trasplante pulmonar o cardiopulmonar
no han sido evaluadas en ensayos clinicos controlados y
tienen por tanto evidencia C. La septostomia se considera
una intervencion paliativa Util en el rescate de enfermos
en estadio avanzado y el trasplante como tratamiento
definitivo sigue teniendo mucho problema para el
manejo del rechazo cronico.

EL FUTURO EN EL TRATAMIENTO DE LA HAP
Sin duda existe un gran avance en el tratamiento de la
HAP, en especial de la calidad de vida de los enfermos,
sin embargo, la supervivencia de los pacientes en los
estudios de seguimiento, aun cuando es mejor a la
esperada, sigue siendo limitada.

Lo anterior sefiala la persistencia de un problema no
resuelto.

En los siguientes afios veremos esfuerzos encaminados
a deteccion temprana en poblaciones de alto riesgo. Se
buscaran nuevos objetivos (endpoints) para evaluar
nuestras intervenciones, en especial para la numerosa y
dificil poblacion de pacientes en clase Il. Veremos los
resultados de mudltiples estudios que ahora se realizan
bajo el concepto de terapia combinada, concepto que
tiene su base en el principio farmacolégico del efecto
sinérgico de dos intervenciones que buscan el mismo
objetivo a través de mecanismos diferentes (prostanoides
y sildenafil por ejemplo). Se iniciaran estudios con
nuevos farmacos dirigidos a alteraciones recientemente
descritas, como el empleo de péptido intestinal
vasoactivo por via inhalada y se formalizaran estudios
con farmacos disponibles con otra indicacién como las
estatinas y, porqué no, con la fluoxetina.

El intento de influir en la remodelacion anormal
(proliferacion), debe continuar. Los estudios patoldgicos
vasculares con reconstruccion tridimensional han
mostrado que las lesiones obstructivas son localizadas,
que no toda la extension de la luz del vaso esta
comprometida.
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Si se lograra desobstruir aunque fuera sélo un porcentaje
de ellas, mucho se conseguiria.

Asi, a més largo plazo y quizé en forma més definitiva
visualizo intervenciones como el empleo de inhibidores
de elastasas, de anticuerpos contra el factor de
crecimiento de fibroblastos y de la terapia génica, bien
sea a través de la transferencia de genes a células
vasculares para la produccién de vasodilatadores y anti-
proliferadores o para la induccion de apoptosis. La
transferencia de células madre, como intento terapéutico,
ya se ha iniciado.

En conclusion, gracias al avance derivado de los estudios
de biologia celular molecular, la HAP ya no es una
enfermedad intratable. No es tampoco un problema
resuelto y nos queda mucho por aprender tanto de la
patobiologia de la enfermedad vascular pulmonar como
de la génesis de la disfuncion ventricular derecha. Estoy
convencido

gue un mejor conocimiento de estos aspectos,
aumentara nuestros recursos terapéuticos.

BIBLIOGRAFIA

Kovacs G, Berghold A, Scheidl S, Olschewski H. Pulmonary
arterial pressure during rest and exercise in healthy subjects. A
systematic review. Eur Respir J. 2009; 34(4):888-94.

Badesch BD, Champion HC, Gémez-Sanchez MA et al.
Diagnosis and assessment of pulmonary arterial hypertension. J
Am Coll Cardiol. 2009; 54:S55-6.

Galie N, Hoeper MM, Humbert M, et al. Guidelines for the
diagnosis and treatment of pulmonary hypertension. Eur Heart J
2009; 30 (20): 2493-537.

Guidelines for the diagnosis and treatment of pulmonary
hypertension. Galie N, Hoeper MM, Humbert M, Torbicki A, et
al. Eur Heart J 2009; 30 (20): 2493-537

Galie N, Hoeper M, Humbert M, et al. Guia de préactica clinica
para el manejo y tratamiento de la hipertensién pulmonar. Rev
Esp Cardiol 2009; 62(12):1464.e1-e58.

Champion HC, Michelakis ED, Hassoun PM. Comprenhensive
invasive and noninvasive approach to the right ventricle-
pulmonary circulation unit. State of art and clinical and research
implications. Circulation 2009;120:992-1007.

Greyson  CR.  Ventriculo derecho y circulacion
pulmonar:conceptos basicos. Rev Esp Cardiol 2010;63:81.
Sanz J, Fernandez—Friera L, Moral S. Técnicas de imagen en la
evaluacion del corazén derecho y la circulacion pulmonar. Rev
Esp Cardiol 2010;63:209-23



UNIDAD DE
HIPERTENSION ARTERIAL
PULMONAR




HIPERTENSION PULMONAR I.N.T.

INSTITUTO NACIONAL DE TORAX

55

SERVICIO DE DISGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE ENFERMEDADES CARDIOVASCULARES

PROYECTO DE ORGANIZACION
LA UNIDAD DE HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR

o
v

k I

INSTITUTO NACIONAL DE TORAX

SERVICIO DE DIAGNOSTICO Y TRATAMIENTO DE
ENFERMEDADES CARDIOVASCULARES

1.

MISION

Prestar una asistencial integral al paciente con HP ,la unidad debe estara integrada por distintas especialidades
médicas que trabajen de forma coordinada (unidad multidisciplinar), con el objetivo de mejorar la calidad e
vida y disminuir la morbimortalidad del paciente con diagnostico de HAP .

2. VISION
Constituirnos en una Unidad que emplee la ciencia el conocimiento de sus profesionales al servicio del
paciente con HAP , para mejorar su calidad de vida y disminuir su mortalidad.
Asi mismo por lo mencionado, al ser la primera Unidad de HAP en el pais , pretendemos ser un centro de
referencia local y nacional , que pueda resolver en forma pertinaz las mas severas patologias asociadas. Asi
mismo en etapas ya terminales de la enfermedad brindar al paciente un manejo paliativo y continuo.
Ofreciendo asistencia integral al paciente con HP segun los estandares indicados en las diferentes guias de
manejo del paciente con HAP.

3. JUSTIFICACION DE LA CREACION DE LA UNIDAD DE HIPERTENSION ARTERIAL
PULMONAR
Es una enfermedad poco prevalente. La HAP tiene una alta incidencia de presentacion estimada en el actual
estudio de 45% del total de ingresos, por distintas causas entre estas principalmente la valular y la patologia
pulmonar. Haciendo necesario una mejor estratificacion de riesgo para mejorar el tratamiento con el objetivo
de disminuir la mortalidad.
La HAP es una patologia considerada grave debido a que no existe cura pero si un tratamiento que evite su
progresién por lo que es idispensable su deteccion para incio precoz, ya que de lo contrario lleva a una
mortalidad muy elevada. La supervivencia del paciente va disminuyendo de acuerdo a la severidad clinica y
hemodindmica secundaria disminuye hasta un 47 % a los 3 afios en comparacion con el restod e la poblacion.

La atencién adecuada de los pacientes requiere de técnicas y procedimientos diagndsticos y terapéuticos
complejos, disponibles sélo en centros especificos, que precisan para su realizacion de un grado elevado de
especializacién. Para poseer esta especializacion es esencial disponer de experiencia, que solo es posible
alcanzar y mantener a través de un cierto volumen de actividad.

Al ser nuestro Instituto un centro de alata especialidad en patologia cardiopulmonar consideramos prudente el
funcionamieto de esta Unidad ademas de que por ser la primera a nivel nacional se constituya en un centro de
referencia de los pacientes del pais.

La concentracién de casos en esta Unidad, debe hacer posible que éstas tengan acceso a un ndmero critico de
pacientes que les permita participar en ensayos clinicos terapéuticos multicéntricos.
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Con el objetivo de mejorar el manejo a largo plazo .

4. REQUISITOS QUE DEBE REUNIR LA UNIDAD DE HIPERTENSION ARTERIAL
PULMONAR

A. Personal:
— Minimo de 2 médicos especialistas (neumologos o cardidlogos) con interés en la enfermedad y experiencia
profesional demostrable, que puedan cubrir las necesidades asistenciales de la unidad. Uno de ellos actuara
como director o coordinador de la unidad y sera su responsable.
— Minimo de un diplomado/a en enfermeria con especial dedicacion a la unidad, que posea experiencia en la
enfermedad y los distintos tratamientos empleados.
— Personal de apoyo administrativo para la coordinacién asistencial de los pacientes.
La atencion de los pacientes con HP tiene un marcado caracter multidisciplinario, por lo que la unidad debe
actuar coordinadamente con los especialistas y unidades del centro que intervienen en los procesos diagndstico
y terapéutico.
2. Volumen de actividad.
Segun lo que recomiendan las Guias, se debe conatr con por lo menos 5 casos nuevos de HAP al afio, mantenido
durante un minimo de 3 afios consecutivos, y al menos 30 pacientes en seguimiento clinico activo.
3. Experiencia y calidad asistencial.
Las unidades de referencia deben acreditar experiencia asistencial en los tipos mas significativos de HP
v' HAP idiopatica, HAP asociada a enfermedades del tejido conectivo, HAP asociada a infeccién por el
VIH , asi como en las distintas formas de administracion de farmacos, especificamente en la infusion
continua por via intravenosa. El personal de la unidad debe realizar sesiones clinicas regulares en las
que se analice la evolucion de los pacientes. Las unidades deben acreditar unos indicadores de
resultados, especificamente de supervivencia, adecuados a los estandares actuales.

v Todo paciente que ingrese a la Unidad con la sospecha de HAP debe contar con :

- Optima Historia Clinica : Donde se detalle los Sintomas (clase funcional),Examen fisico,
Prueba de marcha de 6 min.

- Ex&menes complementarios: Radiografia de torax, electrocardiograma, Analitica sanguinea
Ecocardiograma transtoracico, Estudio hemodinamico pulmonar, Prueba de esfuerzo
cardiopulmonar, Marcadores bioldgicos (péptido natriurético cerebral)

4. Equipamiento y recursos disponibles.

Las unidades de debe contar el equipamiento y los recursos adecuados para atender a los pacientes. Al menos
debe disponer de siguientes unidades especializadas:

ecocardiografia, hemodinamica cardiaca, laboratorio de funcién pulmonar, prueba de esfuerzo cardiopulmonar,
unidad del suefio, servicio de radiodiagnostico con capacidad para realizar angiografia por tomografia
computarizada helicoidal y tomografia computarizada de alta resolucién, medicina nuclear, unidad de cuidados
intensivos y unidades de hospitalizacion de neumologia y cardiologia.

Ademas de las sefialadas, también tiene especial interés que existan las siguientes unidades o equipos: trasplante
pulmonar y/o cardiopulmonar, angiorradiologia, unidad especializada en enfermedades autoinmunitarias
(medicina interna, reumatologia), unidad especializada en el VIH, servicios de cirugia cardiaca y de cirugia
toracica, equipo quirargico experto en tromboendarterectomia pulmonar, trasplante hepatico y/o unidad de
hemodindmica hepética.

5. Disponer de un sistema de informacién.

Dicho sistema, preferentemente informatizado, debe permitir el conocimiento de la actividad y la evaluacién
de los resultados. Los pacientes deberian recogerse en una base de datos en la que consten los datos
fundamentales de su diagnostico y seguimiento terapéutico.

6. Actividad investigadora.

La unidad debe desarrollar actividad investigadora que permita profundizar en el conocimiento de la HP.
Dicha actividad se concreta en el disefio y realizacion de proyectos de investigacion propios, la participacion
en estudios clinicos nacionales e internacionales, la participacion en registros y las publicaciones cientificas.
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Requisitos y prestaciones de las unidades
multidisciplinares de referencia en hipertension

Personal

Volumen de
actividad

Experiencia
y calidad
asistencial

pulmonar.

Documento de consenso
SEPAR/SEC

Al menos 2 meédicos
especlalistas en
neumologlia o
cardiologia con interés
y experiencia en HP

Al menos 1 diplomado
en enfermeria
especializado en HP

Coordinaclon con
otros especialistas
que Intervienen en
el diagnostico y el
tratamiento de la HP

Personal administrativo
de apoyo

Al menos 30 paclentes
con HAP o HPTC en
seguimiento activo

Al menos 5 casos nuevos
con HAP o HPTC al ano,
durante 3 anos seguldos
© mas

Experiencia en todos los
farmacos especificos

Sesiones clinicas regulares

Guia de practica clinica
ESC/ERS

Requisitos similares

Requisitos similares

Radiologo y cardiologo
con experiencia en
estudios de Imagen de
HP

Acceso a apoyo
psicologico y
trabajadores soclales

Al menos 50 paclentes
con HAP o HPTEC en
seguimiento activo

Al menos 24 casos nuevos
con HAP o HPTEC al ano

Al menos 20 pruebas de
vasorreactividad en HAP
al ano

Programa de auditoria
de resultados que
Incluya supervivencia

Procedimientos
normalizados de trabajo
diagnostico y tratamiento
Acreditar Indicadores de
resultados (supervivencia)

5. PRESTACIONES QUE DEBE OFRECER LA UNIDAD

A. Consulta monografica.

Concebida para el estudio inicial del paciente y el seguimiento evolutivo tras iniciar tratamiento. Para el correcto
funcionamiento de la consulta se requiere:

a) enfermeria especializada en la enfermedad y entrenada en el funcionamiento de los dispositivos
utilizados para la administracion de farmacos (bombas de infusién, sistemas de inhalacion, cuidados
de la via central ermanente);

b) red informética con acceso a la historia clinica, datos de laboratorio y exdmenes realizados,

¢) instrumental apropiado (negatoscopio, esfigmomandémetro, electrocardiografo,
pulsioximetro).

B. Procedimientos diagnosticos.

La unidad debe tener a su alcance los recursos necesarios para establecer un diagnéstico especifico de la clase
y tipo de HP, de la situacion hemodinamica, de la respuesta vasodilatadora y de la tolerancia al esfuerzo.

Las unidades debe subespecializadas en HPTEC-tromboendarterectomia pulmonar deben disponer de medios
para la localizacién de las lesiones trombéticas (angiografia pulmonar y angiografia por tomografia
computarizada helicoidal).

C. Procedimientos terapéuticos.

La unidad debe contar con los recursos adecuados para proporcionar los distintos tratamientos farmacol6gicos
disponibles, en sus diferentes modalidades de administracion.

En concreto, debe disponer de medios para la implantacion de acceso venoso central permanente

para la administracion de epoprostenol intravenoso, en caso de ser necesario, y de la organizacion necesaria
para administrar este tratamiento: enfermeria especializada, plan de formacion del paciente y familiares, y plan
de actuacion ante complicaciones o efectos adversos.

En cuanto a los tratamientos no farmacolégicos (septostomia interauricular, trasplante pulmonar o
cardiopulmonar, tromboendarterectomia pulmonar), es de interés que en el centro haya unidades o equipos
especializados en estos procedimientos, coordinados con la unidad de HP. En caso de no ser asi, la unidad de
HP debe tener protocolizados los criterios de derivacion a los centros que cuenten con estas unidades
especializadas y actuar de forma coordinada con ellas.

D. Area de hospitalizacion.
Se requiere un area especifica para el ingreso de los pacientes que precisen cuidados que no puedan prestarse
de forma ambulatoria (necesidad de cuidados integrales, deterioro grave de la situacion clinica) o para la
realizacion de actuaciones diagnosticas o terapéuticas especificas. El ingreso puede sustituirse por una atencion
en el hospital de dia en los pacientes en situacion clinica estable.
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E. Atencion permanente.
Las unidades de referencia deben tener organizado un sistema de cobertura de 24 h, que garantice el acceso de
los pacientes al cuidado especializado y que sea particularmente solvente en los problemas derivados de la
utilizacién de los distintos dispositivos de administracion de farmacos.

Requisitos y prestaciones de las unidades
multidisciplinares de referencia en hipertension

pulmonar.
Documento de consenso
SEPAR/SEC

Hospitalizacion
Neumologia y
Cardiologia

uci
Ecocardiografia
Hemodinamica cardlaca

Laboratorio funcion
pulmonar

Equipamiento
y recursos
disponibles

Prueba esfuerzo
cardiopulmonar

Unidad del sueno

Gula de practica clinica
ESC/ERS

Requisitos similares

Prestaciones

Documento de consenso
SEPAR/SEC

Consulta externa
monografica

Cateterismo cardiaco con
prueba vasorreactividad

Acceso a todos los
farmacos especificos de
HAP

Sistema de cobertura 24h

Gula de practica clinica
ESC/ERS
Requisitos similares

Requisitos similares

Requisitos similares

Requisitos similares

Sistema de Base de datos que Programa de auditorfa

SR LTS informacion  permita la evaluacion de  de resultados
Rschcina neclaan la actividad y resultados

Contacto con otros

serviclos que pueden

estar en otros centros: Actividad Proyectos de Participacion en
De Interes: Investigadora Investigacion propios, ensayos clinicos
Enfermedades del Requisitos similares panklpadon en ensayos multicéntricos
tejido conectivo clinicos y en registros faselliolll
Endarterectomia Requisitos similares
pulmonar
Trasplante pulmonar Requisitos similares Actividad Formaciéon regular

% di I

e docente a los profesionales
Cardlopatias congénitas Requisitos simllares aproplados
Cirugla cardlaca
y ciruglia toracica
Trasplante hepatico/ Planificacion familiar
hemodinamica hepatica Relacién con Relacion con las
Anglorradiologia Genética padentes asoclaciones de

Unidad ViIH pacientes

6. VIA CLINICA DEL PACIENTE
Habitualmente el diagndstico inicial de sospecha de HP lo establecen médicos especialistas (cardi6logos,
neumologos, internistas o reumatélogos) del centro mas préximo al paciente. Una vez establecida la sospecha
diagnéstica, en determinados casos es preciso derivar al paciente a una unidad de referencia en HP.
Dentro de las Indicaciones que precisen derivar al pacientes esta:

Indicaciones para la derivacion a una
unidad de referencia en hipertension pulmonar (HP)

Una vez excluida la cardiopatia izquierda como causa probable
del aumento de la PSAP:
1. Evidencia de HP moderada-grave con PSAP > 45 mmHg
en ecocardiograma*
Sintomas indicativos de HP (clases funcionales II-1V)
Defectos de perfusion (posible HPTEC)
PSAP > 55 mmHg si enfermedad respiratoria cronica
(HP desproporcionada)
2. Evidencia de disfuncion de ventriculo derecho
Signos y sintomas de insuficiencia cardiaca
Disfuncién y dilatacion del ventriculo derecho en el
ecocardiograma

HPTEC: hipertension pulmonar tromboembolica cronica; PSAP: presion sisto-
lica arterial pulmonar.

“En ausencia de hipertension arterial sistémica, obesidad o edad avanzada, en
estas circunstancias el valor de la presion sistolica arterial pulmonar para la
derivacion sera de 55 mmHg.

El control y seguimiento del paciente ya diagnosticado debe efectuarse de forma coordinada entre la unidad
clinica local y la de referencia.

Es preciso que haya una comunicacion fluida entre la unidad clinica local y la de referencia. Para ello se
requiere:
1. Informe completo de derivacién del paciente de la unidad clinica local a la unidad de referencia.
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2. Informe de la unidad de referencia a la unidad clinica local en cada visita del paciente, que recoja el
tratamiento actual y los problemas especiales que requieran una pauta especifica de vigilancia.

3. Facilitar a la unidad clinica local vias rapidas de comunicacion con el personal de la unidad de referencia
(teléfono, mensajeria electrénica, fax).

4. Garantizar la maxima celeridad en la evaluacién diagnostica y la instauracion de tratamiento, especialmente
en las situaciones de mayor gravedad.

5. Dar a conocer a la unidad clinica local los protocolos basicos de diagndstico y tratamiento de los pacientes
con HP y acordar conjuntamente la forma éptima de cumplimiento.

Plazos de las actuaciones

— Dada la gravedad que conlleva el diagnostico de HP, siempre que se sospeche ésta no deberia demorarse la
realizacion de laETT, especialmente ante la sospecha de HAP o HPTEC, o cuando los sintomas sean acentuados
(clases funcionales 111 o IV). En estas circunstancias la ETT deberia considerarse preferente y no posponerse
mas de 4 semanas.

Cuando se solicite la derivacién de un paciente a una unidad de referencia en HP, no deberian transcurrir mas
de 3-4 semanas hasta la primera visita en dicha unidad, y otras 3-4 semanas hasta la realizacion del estudio
hemodinamico diagnéstico.

— Una vez diagnosticado el tipo de HP y efectuada la evaluacién hemodinamica, el tratamiento deberia
instaurarse en menos de 15 dias.

— En pacientes estables y con buena evolucion (clases funcionales I-11) las visitas clinicas de seguimiento
pueden espaciarse a cada 3 meses en la unidad clinica local y cada 6 meses en la de referencia.

— En caso de deterioro clinico significativo o complicaciones graves del tratamiento, el paciente debe ser
atendido en el centro de referencia en menos de 24 h.

En general, el paciente requiere seguimiento en una unidad de referencia hasta que se produce el fallecimiento
o se realiza el trasplante. Los cuidados paliativos de los pacientes con HP en fases avanzadas e irreversibles de
la enfermedad deben acordarse y realizarse de forma coordinada

entre la unidad de referencia y la unidad clinica local.

7. SITUACIONES ESPECIALES
En determinadas situaciones algunos pacientes con HP pueden requerir procedimientos para los que es preciso
un alto grado de especializacion. Dadas la particularidad de estas situaciones y la alta especializacion requerida,
no es necesario que estos procedimientos formen parte de las atribuciones propias de las unidades de referencia.
Por este motivo, dichas unidades deben actuar de forma coordinada y tener protocolos de derivacion
preestablecidos con las unidades subespecializadas. Estas situaciones se plantean especificamente en las
cardiopatias congénitas, el trasplante pulmonar o cardiopulmonar y la tromboendarterectomia pulmonar.
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ANEXO N°5

INSTITUTO NACIONAL DE TORAX
SERVICIO DE DIAGNSOTCIO Y TRATAMIENTO DE ENFERMEDADES
CARDIOVASCULARES

TEST DE CAMINATA DE 6 MIN PARA PACIENTES CON HAP

NOMBRE DEL PACIENTE: ......ccoiiiiiiiiieiiieeen e

DIAGNOSTICO................ FECHA: ........... HORA: .......
EDAD: .............. PESO: ... TALLA: ...............
O21Erapia . eveiieee e

CONSTANTES BASALES CONSTANTES DESPUES DE 6'

TA TA

FCo FCo

SAT.O2:....ccvvenn. % SAT.O2: ........... %

Escala de Borg ........ Escala de Borg ........

DISTANCIA RECORRIDA: ....... metros.
COMENTARIOS. ...ttt

MEDICO:.......ovrvvvnn.
Anexo[] Escala de Borg:
- 0 nada -G
- 0,5 muy, muy ligero - 7. My savero
- 1: muy ligero -8
- 2: ligero -9
- 3: moderado = 10 iy, may severno (mExama)
- 4: moderado-severn
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HOJA GUIA PARA VALORACION DE LA SEVERDIDAD DE HAP POR

HIPERTENSION PULMONAR I.N.T. 62

ECOCARDIOGRAFIA

Todo paciente en el que se detecte HAP durante el procedimiento del examen ecocardiografico

debe contar con los siguientes pardmetros de evaluacién :

NORMAL OBTENIDO
PARAMETROS HEMODINAMICOS
PSAP < 35 mmHg
PAP Media <25 mmHg
RVP <2UW
PAD < 10 mmHg
Areade la AD <20cm
EVALUACION DEL VD
TAPSE >17 mm
TEI <0.28+-04
Onda S >8,8 cm /sg

Satrain Rate

Grado de Deformacion
Miocardica

Eco 3D

Hallazgos

EVALUACION DE LA POST CARGA

Capacitancia Pulmonar

» 0.81 ml/mmHg

Evaluacion de la interdependencia ventricular

indice de Excentricidad <1.80
Rel. Areas VD/VI en Diastole <1
OTROS

Derrame pericardio Auscente

Insuficiencias valvulares

IT IP

Leves, Moderada, Severas.
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ANEXO N°7

TOTAL DE PACIENTES INTERNADOS EN CARDIOLOGIA CON DIAGNOSTICO DE
HAP GESTION 2013

= SI HAP
® NO HAP

ANEXO N°8

DISTRIBUCION POR GENERO EN PACIENTES DIAGNOSTICADOS DE HAP

120
100
80
60 B FEMENINO
B MASCULINO

40

20

FEMENINO MASCULINO
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ANEXO N° 9

DISTRIBUCION POR ETAREO EN PACIENTES DIAGNOSTICADOS DE HAP

ANEXO N°10

DISTRIBUCION DE LA HAP SEGUN SU ETIOLOGIA POR LA CLASIFICACION
DANNA POINT 2008
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ANEXO N°11

CLASE FUNCIONAL PARA PACIENTES CON HAP SEGUN LA OMS
AL INGRESO DEL PACIENTE A SALA

140
120
100

123

OCF1
acFl
ocm
B CFIV

CFl CFll Cll CFIV

ANEXO N°12

EVALUACION ECOCARDIOGRAFICA DE LA HIPERTENSION ARTERIAL
PULMONAR

PRESION SISTOLICA DE ARTERIA PULMONAR

140
120

100

OLEVE
O MODERADA
B SEVERA

80

60

40

20

PSAP
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ANEXO N°13

RELACION ENTRE EL GRADO DE HAP Y LA INSUFICIENCIA TRICUSPIDEA

100
go  OPSAP:35-50
| 0 | CIPSAP:52-80
: B PSAP:>81
PSAP:>81 20
PSAP:52-80
20
PSAP:35-50 o

MODERADA SEVERA

ANEXO N°14

EVALUACION DE LA VENA CAVA INFERIOR
RELACION TAMANO —COLAPSO CON LA SEVERIDAD DE HAP

90 - 86
80 -
70 -
60 -
50 -
40 -
30 -
20 1
10

OPSAP: 35-50
OPSAP: 51-80
l PSAP:>80

VCl:< 20cm VCI:>20cm
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ANEXO N°15
RELACION DEL GRADO DE HAP CON
COLAPSO DE LA VCI > A 50%

90 1 82
80 -
70 -

60

50 | O PSAP: 35-50
39
40 - O PSAP:51-80

30 > B PSAP:>81
20 B 15

10

COLAPSO VCI NO COLAPSO VCI

ANEXO N° 16

MEDICION DE LA RESISTENCIA VASCULAR PULMONAR

o2
1%

O<3UW
O03-5uUw
N 6-8UW

O 176
88%
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ANEXO N°18

RECTIFICACION DEL SEPTUM INTERVENTRICULAR EN
PACIENTES CON HAP

@sl

ONO

ANEXO N°19

RELACION ENTRE EL GRADO DE HAP Y TAPSE

88

90
80
70

60
50 O PSAP:35-50

40 P2 31 OPSAP:51-80

30 B PSAP:>80
20 11
10

TAPSE<17 TAPSE>17




HIPERTENSION PULMONAR I.N.T. 680

ANEXO N° 20

RELACION DEL GRADO DE HAP CON LA PRESENCIA DE DERRAME
PERICARDICO

100

80

60 OPSAP:35-50

40 OPSAP:51-80

20 B PSAP:>81

DERRAME PERICARDICO AUSCENTE
PRESENTE

ANEXO N° 21

EVALUACION DE LA DISFUNCION DIASTOLICA DEL VI EN PACIENTES CPON
HAP

% RELACION DE LA HAP CON LA E/A DEL FLUJO MITRAL

OE/A>1
BE/A<1
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s RELACION HAP CPC TIEMPO DE DESACELERACION

RELACION HAP E/E’

H<o=8
B>8

ANEXO N° 22

COMORBILIDADES DE MAL PRONOSTICO EN EL PACIENTE CON HAP

@ PSAP: 35-50

0 50 100
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ANEXO N° 23

MORTALIDAD INTRAHOSPITALARIA EN PACIENTES CON HAP

200

150

msl
ONO

100

50




