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Resumen

Introduccion y objetivos. Aunque es poco comun en su formaidiopética, |a hipertension arterial pulmonar
(HAP) no es infrecuente en asociacion con condiciones asociadas, una de ellas es la esclerodermia (HAP-
ESCL). Existen caracteristicas intrinsecas de laHAP-ESCL que ladiferencian de la HAP idiopética/familiar
(HAPIF) y que pueden tener impacto en los resultados, como la vascul opatia pulmonar subyacente y
afectacion difusa de otros érganosy tejidos. Estas condiciones no se traducen en la estratificacion de riesgo
clésica de pacientes con HAP. Objetivo: comparar las caracteristicas clinicas, hemodinamicas, estratificacion
deriesgo y pronéstico alargo plazo de HAPIF vs HAP-ESCL

M étodos: Seincluyeron 240 pacientes con diagnostico de HAPIF y 84 con HAP-ESCL. Laevaluacién
incluy6 parametros clinicos y hemodinamicos. Se realizo la estratificacion de riesgo de acuerdo ala
estrategia del registro franceés: test de marcha de 6 minutos > 440 m, clase funcional I-I1, presién de auricula
derecha 2,5 I/min/m2. De acuerdo al niimero de variables de bajo riesgo presentes, se clasificaron: bajo riesgo
(3-4); intermedio (1-2) y alto riesgo (0). Se confecciond una curva de supervivencia de Kaplan Meier para
estimar supervivencialibre de trasplantea 1, 3y 5 afios

Resultados: Las caracteristicas clinicas son significativamente diferentes en ambos grupos: HAPS-ESCL
tiene peor clase funcional y capacidad de g ercicio, HAPIF mostré mayor gravedad hemodinamica (tabla). La
estratificacion de riesgo seguin método franceés fue también diferente en HAPIF vs HAP-ESCL, riesgo bajo,
intermedio y alto de 25, 50y 25 vs 10,7, 51,2 y 38,1% respectivamente, p 0,008. La sobrevida libre de
trasplante a1, 3 y 5 afos fue significativamente mejor en HAPIF vs HAP-ESCL, 97, 86,y 79 vs 90, 66 y
58% respectivamente, p 0,001 (fig. 1). La supervivencialibre de trasplante a1, 3y 5 afios de acuerdo la
estratificacion de riesgo mediante e método francés en bagjo, intermedio y alto, discriminé mejor aHAPIF
(p0,024) que aHAP-ESCL (p ns) (fig. 2).

Caracteristicas clinicas en HAPI vs HAP-ESCL

Variable HAPIF (240) HAP-ESCL (84) p



Muijeres, n (%)

Edad, afios

Sincope, n (%)

Clase funcional I11-1V, n (%)
Derrame pericardico, n (%)
TAPSE, mm

NT-proBNP, pg/ml
Saturacion arterial 02, %
Presion arterial de O2, mmHg
DLCO, %

TM6M (metros)

Presién pulmonar media (mmHg)

Resistencia vascular pulmonar
(unidades Wood)

Presion auricula derecha (mmHg)

Indice cardiaco (L/min/m?2)

Curvas de sobrevida.

174 (72,5)

45+ 16

53 (22,1)

155 (64,6%)

31 (16,1)

174+44

1465+ 2.170

93,4+ 4,6

67,7+ 20

67,4+ 20

410+ 124

55,8+ 14

132+ 6,7

84+49

2,3+0,7

73 (86,9)

59+ 12

9(10,7)

69 (82,1%)

26 (30)

16,3+45

3.061 + 3.660

313+ 116

47,2+ 12

10,8 £ 5,7

9+51

24+0,7

0,008

0,0001

0,03

0,003

0,001

ns

0,016

0,004

0,0001

0,0001

0,0001

0,0001

0,004

ns

ns

Conclusiones: LaHAP-ESCL tiene supervivencia especialmente pobre comparada con HAPIF. La

estratificacion de riesgo en HAP-ESCL no discrimina correctamente el riesgo intrinseco de esta



subpoblacién, donde deben, probablemente, considerarse otras variables especificas de la patologia que
alerten paratomar conductas terapéuti cas méas avanzadas.



