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Resumen

Introduccién y objetivos. La hipertensién pulmonar (HTP) es una de las complicaciones mas graves de las
cardiopatias congénitas (CC) del adulto. Su prevalencia, evolucion clinicay tratamiento se encuentran en
revision dado el aumento del n° de adultos con CC. Para ello, analizamos | os pacientes (ptes) con HTP de
nuestra unidad de CC del adolescentey del adulto (UCCAA).

M étodos. Se analiz6 la cardiopatiay las caracteristicas clinicas, diagnésticas, evolutivas y de tratamiento, de
los ptes > 16 afios con CC e HTP.

Resultados: Se hallaron 63 ptes (63,5% mujeres), suponiendo el 2,1% de los ptes de laUCCAA. Laedad
media en el momento diagnostico de HTP fue 22,3 afios (+ 16,7). El principal sintomaal diagnostico fue la
disnea, evolutivamente el 14,9% present6 sincopey € 19% hemoptisis (2 mayores). El 44,4% eran ptes con
sindrome de Down. La cardiopatia se recoge en latabla. Sdlo en e 23,8% se realizo cirugia con fines
correctivos (7) o paliativos (8). El 88,9% presentaban sindrome de Eisenmenger (SE), 7,9% HTP trasla
reparacion en ausencia de shunt, 1 caso de HTP con shunt no restrictivo no reparable y otro por shunt
restrictivo. En 49 ptes se realizo cateterismo y en los 14 que no se realizo eran ptes en SE. De los datos
ecocardiogréficos a final del registro, destacan unaligera dilatacion del ventriculo derecho (didametro
diastdlico de 35,64 mm * 9,4) y funcién ventricular derecha cercade lanormalidad (Tei 0,52 + 0,1, TAPSE
17,7 + 4). El 65,1% recibia terapia especifica, 60,3% con bosentan, 20,6% sildenafilo, 9,5% doble terapiay
solo un caso con triple terapia, con toxicidad hepética por bosentan en 4 (3 levesy 1 grave). Hubo aumento
significativo en el test de 6 minutos (T6M) (263 a 327 metrosp 0,05) en los ptes con tratamiento.
Evolutivamente, la clase funcional empeor6 de 2,1 a2,4(p 0,05). Lamortalidad anual fue de 0,7%, la
supervivencia media desde el diagnéstico de HTP de 14,4 afios (+ 10,9), con correlacién significativa con los
datos hemodinamicos del diagnostico, + para el indice cardiaco (r 0,47; p 0,05) y - con indice de resistencias
vasculares pulmonaresy presion capilar pulmonar (r -0,4y -0,36; p 0,05). El T6M se relaciond
negativamente con la supervivencia (r -0,341; p 0,05).

Conclusiones: Lamayoriade los ptes con HTP de nuestra UCCAA son SE que no habian sido sometidos a
cirugia. La supervivencia es mejor que en otros tipos de HTP, con buena respuesta al tratamiento especifico.



