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Resumen

Introduccién y objetivos. La enfermedad venooclusiva (EV OP) es un subgrupo infrecuente de hipertension
arterial pulmonar, caracterizado por sumal pronéstico y riesgo de edema pulmonar con tratamiento
vasodilatador especifico (TVDE).

M étodos: Estudio observacional de 59 pacientes (p) con EVOP (41p hereditario,18p esporadico), con €l
objetivo de analizar larespuestaa TVDE. Se considero respondedor a TVDE s presentaba 1) mejoriade la
clase funcional (CF) o CFI-Il 2) Distanciaen test de 6 minutos (T6M) ? 440m o aumento 15% respecto €l
basal, y 3) Reduccion de las resistencias vascul ares pulmonares (RVP) ? 20%, o ? 5uW. Los pacientes que
requirieron trasplante pulmonar o fallecieron en los primeros 6 meses se consideraron no respondedores.

Resultados: La EVOP se caracterizé por una disminucién grave dela CFy laDLCO, y gravedad
hemodinamica (tabla). El 93% (56p) recibieron TV DE: monoterapia (23p) doble terapia (30p),y triple terapia
(2p). Durante el seguimiento setitulé e TVDE enlamitad delosp, y un 62% llevaba un farmaco de lavia
de las prostaciclinas. Lamitad de los p llevaba tratamiento diurético a iniciar el TVDE,y un 89% durante el
seguimiento. El 75% toleraron el TVDE, aungue en 5p fue necesario retirarlo y en 9p reducirlo por
congestion pulmonar o insuficiencia respiratoria. Latolerancia no se relacion6 con las caracteristicas basales
ni el uso de diuréticos. De los 51p que mantuvieron € TVDE, 14p presentaron respuesta con mejoriade CF
(93% CFIl), T6M (mediana +93m), y RVP (mediana-4,2 uw). De los 37p considerados no respondedores,7
precisaron trasplante y 2 fallecieron en los primeros 6 meses. En 18p no se evidencié mejoria de ningin
pardmetro valorado en larespuestaa TVDE. Larespuestaal tratamiento no se relacion6 con ninguna de las
caracteristicas basales. Larespuestaal TVDE se relacioné con la supervivencialibre de trasplante (mediana
1,6 vs 3,5 afios, p0,03, en no respondedores y respondedores, respectivamente) (fig.).

Caracteristicas basales de |a enfermedad venooclusiva
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v
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(metros)

DLCO (%)
PAPmM (mmHgQ)
PAD (mmHQ)
GC (L/min)

IC (L/min/m?)

RVP (Uw)

EV OP enfermedad venooclusiva; p pacientes;, PAPm presion arterial pulmonar media; PAD presion en
auricula derecha; GC gasto cardiaco; I1C indice cardiaco; RVP resistencia vascular pulmonar.
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Supervivencia libre de trasplante seguin la respuesta al tratamiento vasodilatador especifico.

Conclusiones: El uso de TVDE en laEVOP estolerado en la mayoria de |os p, aungue muchos no consiguen
unamejoriaclinicani hemodindmica. Sin embargo, aquellos que responden al TV DE tienen mayor
supervivencia. Por ello, debemosiniciar el TVDE en laEVOP, aunque de formalentay progresiva en centros
con experiencia, ya que no existe ninguna caracteristica basal que nos prediga que pacientes van a responder
al TVDE ni cuales desarrollaran congestién pulmonar.



