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Resumen

Introduccién y objetivos. La hipertensién portopulmonar (HPoPu) es la hipertension arterial pulmonar
(PAH) asociada a hipertension portal (HP) con o sin enfermedad hepética subyacente. El 1-5% de los
pacientes con HP desarrollan HPoPu. La HPoPu aumenta significativamente la mortalidad del trasplante
hepético (TxH) y lo contraindica si la presion arterial pulmonar media (PAPm) ? 35 mmHg. Sin tratamiento,
la PoPH tiene una supervivencia muy pobre, 35-46% al afio. Con tratamiento vasodilatador pulmonar
especifico la supervivenciade la HPoPu mejoray ademas, si se consigue bajar la PAPm de 35 mmHg, €
paciente puede tener acceso al TxH (que a menudo conlleva curacion de la HPoPu). Objetivo: valorar nuestra
préacticaclinicareal en Espafia en pacientes con HPoPu.

M étodos: Revision del abordaje clinico de la cohorte de pacientes con PoPH incluidos en el Registro
Espafiol de Hipertension Pulmonar (REHAP), comparado con la cohorte de HAP idiopatica (HAPI) desde
1998 a 2017.

Resultados: Latabla muestra el uso de las distintas formas de tratamiento vasodilatador pulmonar especifico
utilizado en HPoPu comparado con € utilizado en HAPi en el REHAP. Latablareflgjalas diferenciasen la
evolucion de ambos grupos (mortalidad, tiempo de seguimiento) y €l nimero de pacientes con HPoPu que
recibe TxH asi como laevolucion delaHAP tras el TxH. Lafigura expresalaevolucion de los pacientes con
HPoPu en el REHAP entre 1998 y 2017. Otras causas de muerte: hematemesis, tumor, infeccion, enfermedad
hepética de base...



Tratamiento y evoluciéon delaHPoPuy laHAPI en el REHAP

Tratamiento N HPoPu ;;‘;P” (N= N HAP g'?AS)Pi (N=
Monoterapia oral (ERA 0 iPDE-) 237 134 (57%) 678 369 (54%) 0,596
M onoterapia prostanoides sistémicosiv, sc 237 37 (16%) 678 92 (14%) 0,449
Doble terapia oral:ERA + iPDE5 237 4(1,7%) 678 69 (10%) 0,001
Doble terapia ERA 0 iPDES5 + prostanoide 237 17 (7,2%) 678 45 (6,6%) 0,765
Tripleterapia ERA + iPDE 5 + prostanoide 237 2(0,84%) 678 18 (2,7%) 0,124
Resultados:

Muerte 237 109 (46%) 678 228 (34%) 0,001
Tiempo de seguimiento global (afios) 237 3,1(3,2) 678 5,0 (4,5) 0,005
Tiempo seguimiento hasta muerte (afios) 105 2,8(3,) 228 3,9(3,7) 0,005
Trasplante hepético TxH 237 8 (3,4%)

Tiempo de seguimiento hasta TxH (afios) 8 0,8(2,9) - -
Tiempo de seguimiento desde TxH (afios) 8 3,0(4,9)

Persistencia de HpoPu tras TxH 8 4 (50%) - -
Siguen vivos en tratamiento 237 124 (53%) 678 450 (66%) 0,001
Tiempo de seguimiento vivos (N0 muertos 124 33(3.4) 450 55 (4,8) 0,001

niTxH) (afos)



ERA: antagonistas receptores endotelina; iPDES: inhibidores de fosfodiesterasa 5.

Evolucion de los pacientes con HPoPu en el REHAP.

Conclusiones: La HPoPu en Espafia tiene peor prondstico que la HAPi (acorde con otros registros
poblacionales). Sin embargo, la HPoPu en Espafia recibe tratamiento médico especifico menosintensivo que
laHAPI. El porcentaje de pacientes que reciben TxH es muy reducido. De los supervivientes al TxH lamitad
se curade laHpoPu. Es necesario incrementar la alerta sobre la HPoPu y optimizar €l tratamiento, para

mejorar el pronostico.



