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Recientemente se han producido importantes avances
en el conocimiento de la biopatologia, la epidemiolo-
gia y el pronéstico de la hipertensién pulmonar que han
cambiado la perspectiva de la enfermedad. El nimero
creciente de enfermedades asociadas a la hipertension
pulmonar y la aparicion de nuevas técnicas diagnosticas
obligan a sistematizar el procedimiento diagnédstico y de-
finir una clasificacion.

En esta revisidon se actualizan las principales noveda-
des en epidemiologia y patobiologia, las modificaciones
en la clasificacion clinica y los cambios en el algoritmo
diagnostico. Se desarrolla con detalle el manejo reco-
mendado del hallazgo de presion sistolica pulmonar
elevada en el ecocardiograma, el diagnoéstico diferencial
entre hipertension arterial pulmonar e hipertensiéon pul-
monar asociada a cardiopatia izquierda y la valoracion
multifactorial del pronéstico, que forman parte de los as-
pectos mas controvertidos actualmente. Finalmente, se
propone una organizacién asistencial para los pacientes
con hipertensién arterial pulmonar.

Palabras clave: Hipertension arterial pulmonar. Epide-
miologra. Prondstico. Unidad de referencia.

Current Diagnostic and Prognostic Assessment
of Pulmonary Hypertension

Recently, our view of pulmonary hypertension has been
changed by the significant progress made in understanding
the pathobiology, epidemiology and prognosis of the
disease. The increasing number of different conditions
now associated with pulmonary hypertension and the
appearance of new diagnostic techniques have led
to a need for a systematic diagnostic approach and a
new disease classification. This review article presents
an update on developments in the epidemiology and
pathobiology of pulmonary hypertension, on changes in
the clinical classification of the disease, and on alterations
in the diagnostic algorithm. In addition, it contains
detailed descriptions of the treatment recommended
for patients in whom an elevated systolic pulmonary
pressure is discovered on echocardiography, of the
differential diagnosis of pulmonary arterial hypertension
and pulmonary hypertension associated with left heart
disease, and of multifactorial approaches to determining
prognosis, which are three of the most actively debated
topics today. Finally, a care program for patients with
pulmonary arterial hypertension is proposed.
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hypertension.
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INTRODUCCION

La hipertension pulmonar (HP) se define' como
un aumento en la presion arterial pulmonar (PAP)
media > 25 mmHg en reposo calculada por el cate-
terismo cardiaco derecho (CCD). Actualmente no
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se conoce con exactitud? el comportamiento normal
de la presién pulmonar en el ejercicio, que muestra
una amplia variabilidad segtn la edad y el grado de
entrenamiento fisico en el individuo sano. Por lo
tanto, no es posible establecer una definicion de HP
en el ejercicio.

CLASIFICACION CLINICA
DE LA HIPERTENSION PULMONAR

La HP puede presentarse en distintos procesos
clinicos*# distribuidos en cinco grupos: grupo 1, hi-
pertension arterial pulmonar (HAP); grupo 2: HP
asociada a enfermedad cardiaca izquierda (HPCI);
grupo 3: HP asociada a enfermedad respiratoria y/o
a hipoxemia; grupo 4: HP tromboembodlica crénica
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ABREVIATURAS

CCD: cateterismo cardiaco derecho.

HAP: hipertensién arterial pulmonar.

HAPI: hipertension arterial pulmonar idiopatica.

HP: hipertension pulmonar.

HPTC: hipertension pulmonar tromboembdlica
cronica.

PEP: presion de enclavamiento pulmonar.

VIH: virus de la inmunodeficiencia humana.

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

Esta clasificacidon! (tabla 1) esta basada en datos
clinicos, y en ella se retinen los procesos y las enfer-
medades en diferentes grupos que comparten meca-
nismos fisiopatologicos, presentacion clinica y
opciones terapéuticas. Respecto de anteriores clasi-
ficaciones, ésta incorpora modificaciones sustan-
ciales en el grupo 1. El término HAP familiar se
sustituye por HAP heredable, porque se han identi-
ficado mutaciones genéticas especificas en casos es-
poradicos sin antecedentes familiares. Entre las
formas heredables de la HAP se encuentran la HAP
idiopatica esporadica (HAPI) con mutaciones de
linea germinal y casos clinicos con antecedentes fa-
miliares con o sin mutaciones identificadas. Esta
nueva categoria de HAP heredable no exige la reali-
zacion de pruebas genéticas, puesto que no cam-
biaria su manejo clinico.

Se ha actualizado la clasificacion de las cardiopa-
tias congénitas causantes de HAP para incluir una
version clinica (sindrome de Eisenmenger, HP aso-
ciada a shunt sistemicopulmonares, HP asociada a
defectos restrictivos y HP tras la reparacion del
shunt) y otra anatomofisiopatolégica (tabla 2), con
el fin de llegar a definir mejor a cada paciente.

Continua siendo dificil clasificar los trastornos de
la enfermedad venooclusiva pulmonar y la heman-
giomatosis capilar pulmonar del grupo 1°, puesto
que comparten algunas caracteristicas con la HAPI,
aunque también manifiestan algunas diferencias.
Finalmente, se decidié incluirlas en una categoria
distinta pero no completamente separada de la de
la HAP, y por ello se las ha denominado grupo cli-
nico 1’.

BIOPATOLOGIA DE LA HIPERTENSION
ARTERIAL PULMONAR

La HAP se define clinicamente como un grupo de
enfermedades caracterizadas por el aumento pro-
gresivo de la resistencia vascular pulmonar que con-
duce a la insuficiencia ventricular derecha y la
muerte precoz’. El pronoéstico esta condicionado
por las interacciones fisiopatoldgicas complejas
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TABLA 1. Clasificacién actualizada de la hipertension
pulmonar’

1. Hipertension arterial pulmonar (HAP)
1.1. Idiopatica
1.2. Heredable
1.2.1. BMPR2
1.2.2. ALK-1, endoglina (con o sin telangiectasia hemorréagica
hereditaria)
1.2.3. Desconocido
1.3. Inducida por farmacos y toxinas
1.4. Asociado a HAP
1.4.1. Enfermedades del tejido conectivo
1.4.2. Infeccion por el VIH
1.4.3. Hipertension portal
1.4.4. Enfermedad cardiaca congénita
1.4.5. Esquistosomiasis
1.4.6. Anemia hemolitica cronica
1.5. Hipertension pulmonar persistente del recién nacido
1’. Enfermedad venooclusiva pulmonar y/o hemangiomatosis capilar
pulmonar
2. Hipertensién pulmonar causada por cardiopatia izquierda
2.1. Disfuncion sistdlica
2.2. Disfuncion diastolica
2.3. Enfermedad valvular
3. Hipertension pulmonar por enfermedades pulmonares y/o hipoxemia
3.1. Enfermedad pulmonar obstructiva cronica
3.2. Enfermedad pulmonar intersticial
3.3. Otras enfermedades pulmonares con patrones mixtos restrictivos
y obstructivos
3.4. Trastorno respiratorio del suefio
3.5. Trastornos de hipoventilacion alveolar
3.6. Exposicion crénica a grandes altitudes
3.7. Anomalias del desarrollo
4. Hipertension pulmonar tromboembolica cronica
5. HP con mecanismos poco claros o multifactoriales
5.1. Trastornos hematicos: trastornos mieloproliferativos, esplenec-
tomia
5.2. Trastornos sistémicos: sarcoidosis, histiocitosis pulmonar de
células de Langerhans, linfangioleiomiomatosis, neurofibromatosis,
vasculitis
5.3. Trastornos metabdlicos: enfermedad del almacenamiento del
glucégeno, enfermedad de Gaucher, trastornos tiroideos
5.4. Otros: obstruccion tumoral, mediastinitis fibrosa, insuficiencia
renal cronica con didlisis

ALK-1: cinasa tipo 1 similar a los receptores de activina; BMPR2: receptor de pro-
teinas morfogenéticas dseas tipo 2; HAPA: hipertension arterial pulmonar asociada;
VIH: virus de la inmunodeficiencia humana.

entre la tasa de progresion (o regresion) de los cam-
bios obstructivos en la microcirculacion pulmonar
y la respuesta del ventriculo derecho (VD) sobrecar-
gado. Los principales factores pronosticos cono-
cidos en esta enfermedad son expresion de la fun-
cion ventricular derecha (hemodinamicos, clinicos y
bioquimicos). El aumento de la poscarga contintia
siendo el principal determinante de la insuficiencia
cardiaca en pacientes con HAP y HPTC, porque su
eliminacion como consecuencia de un trasplante
pulmonar o una trombendarterectomia supone casi
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TABLA 2. Clasificacion anatomofisiopatoldgica de los
shunt sistemicopulmonares asociados a hipertension
pulmonar’

1. Tipo
1.1. Cortocircuitos pretricuspideos simples
1.1.1. Defecto septal auricular (DSA)
1.1.1.1. Ostium secundum
1.1.1.2. Seno venoso
1.1.1.3. Ostium primum
1.1.2. Drenaje venoso pulmonar anémalo no obstruido total o
parcialmente
1.2. Cortocircuitos postricuspideos simples
1.2.1. Defecto septal ventricular (DSV)
1.2.2. Conducto arterioso persistente
1.3. Cortocircuitos mixtos
Describir la combinacion y definir el defecto predominante
1.4. Enfermedad cardiaca congénita compleja
1.4.1. Defecto septal auriculoventricular completo
1.4.2. Tronco arterioso
1.4.3. Fisiologia de ventriculo tnico con flujo sanguineo pulmonar
no obstruido
1.4.4. Transposicion de las grandes arterias con DSV (sin estenosis
pulmonar) y/o conducto arterioso persistente
1.4.5. Otros
2. Dimension (especificar en cada defecto si existe mas de una enferme-
dad cardiaca congénita)
2.1. Hemodinamica (especificar Qp/Qs)
2.1.1. Restrictiva
2.1.2. No restrictiva
2.2. Anatémica
2.2.1. De pequeia a moderada (DSA < 2 cm y DSV < 1 ¢m)
2.2.2. Grande (DSA>2 cmy DSV > 1 cm)
3. Direccion del cortocircuito
3.1. Predominantemente sistemicopulmonar
3.2. Predominantemente pulmonar-sistémico
3.3. Bidireccional
4. Anomalias cardiacas y extracardiacas asociadas
5. Grado de reparacion
5.1. No operado
5.2. Paliado (especificar tipos de operaciones; edad en el momento de
la cirugia)
5.3. Reparado (especificar tipos de operaciones; edad en el momento
de la cirugia)

QP/QS: relacion flujo pulmonar/sistémico en pacientes adultos.

invariablemente una rapida recuperacion de la fun-
cion del VD.

La base fisiopatoldgica que subyace al aumento
de las resistencias vasculares pulmonares es la en-
fermedad vascular hipertensiva en arterias de pe-
queno tamafio y arteriolas pulmonares. En su de-
sarrollo participan multiples factores celulares y
moleculares que dan lugar al remodelado de la
pared del vaso por cuatro mecanismos fundamen-
tales, que son la vasoconstriccion, la proliferacion
celular, la trombosis y los factores inmunitarios.
El origen es desconocido, pero se postula la exis-
tencia de una predisposicion genética sobre la que

deben actuar factores facilitadores y desencade-
nantes que dan lugar al inicio de la enfermedad®
(fig. 1).

Los diferentes mediadores moleculares impli-
cados en el desarrollo de la enfermedad, su prin-
cipal mecanismo de actuacion y el tipo celular im-
plicado se resumen en la tabla 3. El efecto final de
estos mediadores es un desajuste hacia los que favo-
recen la vasoconstriccion, la proliferacion celular y
la trombosis vascular frente a los que ejercen el me-
canismo contrario. El conocimiento de estos media-
dores no sélo es importante para entender la his-
toria natural de la enfermedad, sino porque son las
dianas a las que se dirigen los diferentes trata-
mientos actuales y las lineas de investigacion.

Genética de la HAP

En los ultimos afos’ ha habido grandes avances
en este campo, fundamentalmente en el estudio de
los genes BMPR2 (gen del receptor tipo II de la
proteina morfogenética odsea), ALKI1 (activin-
receptor-like kinase 1) y SHTT (endoglina asociada
a la telangiectasia hemorragica familiar y el gen del
transportador de serotonina), cuyo polimorfismo
LL (dos alelos largos) parece ser mas frecuente en
pacientes con HAP que en los controles.

Gen BMPR2

Codifica un receptor de membrana perteneciente
a la familia de los receptores del factor de creci-
miento transformador beta (TGFp). Se expresa en
el endotelio pulmonar, células de musculo liso y
macrofagos, y regula multiples funciones celulares:
proliferacién, migracién, diferenciacion y apop-
tosis. Su mutacion da lugar a haploinsuficiencia, es
decir, una cantidad insuficiente del receptor, lo que
favorece una mayor proliferacion celular e inhibi-
cion de la apoptosis celular. El gen se localiza en el
brazo largo del cromosoma 2 (2q31,32) y tiene 13
exones, y se han descrito hasta 298 mutaciones pun-
tuales diferentes?.

En la HAP «familiar», actualmente clasificada
como hereditaria, se han descrito mutaciones hasta
en el 70% de los casos, con una herencia autoso-
mica dominante. La penetrancia es incompleta, y
solo el 20% de los portadores de la mutacidon van a
contraer la enfermedad. Se da un fendmeno de anti-
cipacion genética, es decir, las generaciones poste-
riores sufren la enfermedad a edades mas tem-
pranas. En la HAP idiopatica se han descrito
mutaciones en aproximadamente el 20% de los
casos, en HAP asociada a anorexigenos en el 18%
de los casos, en HAP asociada a cardiopatias con-
génitas en el 6%. En pequefias series de casos de
HAP asociada a colagenosis, virus de la inmunode-
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Predisposicion genética Factores facilitantes

* BMPRII * Sexo femenino
* ALK1/END * ;Embarazo?

¢ Polimorfismo de 5-HTT

* Otros

{ ¢

L

Plaquetas 1 Serotonina,  PDGF, | VIP
I {NO
_ \ PGl
Endotelio T ET-1
Disfuncién de los canales || TXA,
Capa de K*
muscular @
1 Elastasa
. = S/ il
Adventicia T MMP @f“‘— (=" Colageno
1 Tenascina C ) Elast?na
1 b-FGF

Factores desencadenantes

* Anorexigenos

*VIH

» Sindrome del aceite toxico
* Aumento del flujo pulmonar
« Colagenosis

* Otros

Fig. 1. Mecanismos biopatoldgicos en el
desarrollo de la hipertension arterial pul-
monar. ALK1: activin-receptor-like kinase T;
BMPR II: gen del receptor tipo Il de la pro-
teina 6sea morfogenética; ENG: endoglina;
ET-1: endotelina 1; b-FGF: factor de creci-
miento derivado de fibroblastos; 5-HTT:
gen del transportador de serotonina; MMP:
metaloproteinasas; NO: oéxido nitrico;
PDGF: factor de crecimiento derivado de
plaguetas; PGl,: prostaciclina; TXA,: trom-
boxano A,; VIH: virus de la inmunodefi-
ciencia humana; VIP: péptido intestinal va-
soactivo.

Trombosis
Vasoconstriccion
Proliferacion

TABLA 3. Principales mediadores vasculares implicados en el desarrollo de la hipertensién arterial pulmonar y

su efecto en la hipertension arterial pulmonar

Principal tipo celular afectado® Mediador y cambio en su actividad en HAP Vasoconstriccion Proliferacion celular Trombosis
Espacio vascular/plaquetas Serotonina T T T T
VIP T T T
Endotelio vascular Oxido nitrico 4 T NS T
Prostaciclina { T ) T
Tromboxano A, T T T T
Endotelina1 T T T T
VEGF/PDGF/FGF T NS T NS
Musculo liso vascular Via Rho cinasa T T T )
Angiopoyetina 1 T NS T NS
Canales de Kv | T T NS
Matriz extracelular Elastasa vascular T T ) T
Tenascina C T NS ) NS
Sistema inflamatorio 5 lipooxigenasa T (T IL-1B, IL-6, fractalquina, T T T

RANTES, proteina-1 quimiotactica monocitaria®)

FGF: factor de crecimiento epidérmico; Kv: canales de potasio dependientes de voltaje; NS: efecto no significativo; PDGF: factor de crecimiento derivado de plaquetas; VEGF:

factor de crecimiento vascular endotelial; VIP: péptido intestinal vasoactivo.

aTipo celular que produce o donde acttia principalmente el mediador vascular.
bInterleucinas aumentadas en pacientes con hipertension arterial pulmonar (HAP).
Modificado de Chan et al°.

ficiencia humana (VIH) y aceite toxico, no se han
encontrado mutaciones en el gen BMPR27.

Los pacientes que tienen mutado el gen presentan
algunas diferencias respecto a quienes no lo tienen:
la enfermedad aparece a edades mas tempranas,
presentan un perfil hemodinamico de peor pronos-
tico y responden menos al test vasodilatador agudo;
sin embargo, no existen diferencias en cuanto a la
supervivencia y las caracteristicas clinicas al diag-
nostico'”.

EPIDEMIOLOGIA DE LA HIPERTENSION
PULMONAR

En la actualidad no disponemos de datos epide-
miologicos comparativos sobre la prevalencia de los
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diferentes grupos de HP. En un estudio realizado en
un laboratorio de ecocardiografia'!, la prevalencia
de la HP (definida por una PAP sistdlica > 40
mmHg) entre 4.579 pacientes fue del 10,5%. De los
483 casos con HP, el 78,7% padecia cardiopatia iz-
quierda (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 im-
posible definir el diagnostico del 6,8% restante.

Grupo 1

Recientemente se han realizado cuatro registros
nacionales'>!> que han descrito la epidemiologia de
la HAP. La estimacion mas baja de la prevalencia
de la HAP y la HAPI es de 15 y 5,6 casos/millon,
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respectivamente, y la mas alta es de 26 y 9 casos/mi-
ll6n. La estimacion mas baja de la incidencia de la
HAP es de 2,4 casos/millon/ano y la mas alta de 7,6.
La proporcion mujeres:varones esta proxima a 2, y
la media de edad en el momento del diagnoéstico es
aproximadamente 50 afios, con un numero cre-
ciente de pacientes mayores de 70 afos (un 10-17%
segun los registros). En el Registro Espanol de
Hipertension Pulmonar (REHAP)', el 34% de los
pacientes tenia HAPI y el 3% tenia antecedentes fa-
miliares de HAP. En el subgrupo de la HAP aso-
ciada, el 16% padecia enfermedades del tejido co-
nectivo (sobre todo esclerosis sistémica), el 17,5%
sufria una cardiopatia congénita, el 6,4% tenia hi-
pertension portal y el 5,9% estaba infectado por el
VIH.

Se cree que la HAP es mucho mas prevalente en
los paises emergentes'®, donde enfermedades relati-
vamente comunes como la esquistosiomasis, la
anemia de células falciformes, la infeccion por VIH
y las cardiopatias congénitas pueden complicar su
evolucién con la aparicién de HAP.

Grupo 2

La HPCI es la causa mas frecuente de HP. La in-
suficiencia cardiaca es una enfermedad grave y
comun en los paises occidentales, y su incidencia en
mayores de 65 afios es de aproximadamente
10/1.000 personas/afio!’. En el 44% de los casos, la
fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo
(FEVI) es normal, la insuficiencia cardiaca se pro-
duce por disfuncion diastolica y se acompana de
HP hasta en un 83% de los pacientes, segiin los
datos de un amplio estudio poblacional reciente-
mente publicado'®. En el 45% de los pacientes, la in-
suficiencia cardiaca se produce por disfuncion sisto-
lica, y la HP aparece en su evolucion en el 60% de
los casos.

Grupo 3

Es el de la HP causada por enfermedades pulmo-
nares y/o hipoxemia. En una enfermedad pulmonar
obstructiva crénica avanzada, la HP es muy preva-
lente (> 50%), aunque en general es solo de grado
moderado?. En la enfermedad pulmonar intersti-
cial, la prevalencia de HP es de un 32-39%. La com-
binacion de fibrosis pulmonar y enfisema conlleva
una prevalencia mas alta de HP%.

Grupo 4

La incidencia de la HPTC tras una embolia de
pulmoén no es bien conocida, aunque la mayoria de
los expertos creen que se produce en un 0,5-2% de
los casos"!®. En aproximadamente un 40-50% de los

pacientes con HPTC no se objetiva ningun evento
clinico compatible con trombosis venosa profunda
o embolia pulmonar.

El REHAP? es el tinico registro poblacional que
incluye HPTC. En él, la incidencia es de 0,9 casos/
millén/afio y la prevalencia es de 3,2 casos/millon.
La HPTC supone el 15% de los pacientes con HP
incluidos en este registro.

DIAGNOSTICO DE LA HIPERTENSION
PULMONAR

El diagnéstico de la HP es un proceso escalonado
que parte de la sospecha clinica, requiere confirma-
cion del diagnoéstico?!, identifica la etiologia especi-
fica (la HAPI ha de considerarse un diagnostico de
exclusion) y culmina con la evaluacion de la gra-
vedad (mediante parametros clinicos, ecocardiogra-
ficos, hemodinamicos, biomarcadores y de capa-
cidad de ejercicio), aspecto clave en la eleccion del
tratamiento y en el seguimiento de los pacientes.

El algoritmo diagnostico (fig. 2) comienza con la
identificacion de los grupos clinicos de HP' mas co-
munes (grupo 2, cardiopatia izquierda; grupo 3, en-
fermedades pulmonares), luego distingue el grupo 4
(HPTC) y finalmente realiza el diagnodstico y reco-
noce los diferentes tipos en los grupos 1 (HAP) y 5
(miscelanea).

La sospecha de HP es eminentemente clinica, y se
fundamenta en la sintomatologia, la presencia de
factores de riesgo, los hallazgos de la exploracion fi-
sica y los resultados de examenes simples como la ra-
diografia de térax y el ECG. Si la valoracion inicial
confirma la sospecha de HP, se realizara un ecocar-
diograma transtoracico, pruebas de funcion pul-
monar y tomografia computarizada de alta resolu-
cibn tordcica para identificar enfermedades
pulmonares (grupo 3) o cardiopatia izquierda (grupo
2). Si no hay datos de enfermedad cardiaca o respira-
toria o la HP parece «desproporcionada» para la
gravedad de la enfermedad subyacente, se reco-
mienda realizar una gammagrafia pulmonar de ven-
tilacion/perfusion (V/Q). Si la gammagrafia V/Q
muestra multiples defectos de perfusion segmentaria,
debe sospecharse HPTC. El diagnéstico final de
HPTC requiere una angiografia pulmonar por tomo-
grafia computarizada (TC), un CCD y una angio-
grafia pulmonar selectiva. Si se descarta esta posibi-
lidad, una vez confirmado el diagnostico de HP con
el CCD, se estudian los diferentes tipos de HAP.

Es importante destacar algunos aspectos rele-
vantes del diagnostico:

Clinica

El sintoma de inicio es la disnea de esfuerzo pro-
gresiva. Cuando la disfuncion del VD progresa,
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Sintomas/signos/historia que indiquen HP
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Fig. 2. Algoritmo diagnéstico de la hipertension pulmonar. ANA: anticuerpos antinucleares; CCD: cateterismo cardiaco derecho; ECO: ecocardiografia transto-
racica; ETE: ecocardiograma transesofagico; EVOP: enfermedad venooclusiva pulmonar; HAP: hipertension arterial pulmonar; HCP: hemangiomatosis capilar
pulmonar; HP: hipertension pulmonar; PAP: presion pulmonar media; PEP: presion de enclavamiento pulmonar; PFP: prueba de funcién pulmonar; RM: reso-
nancia magnética; TCAR: tomografia computarizada de alta resolucion; V/Q: ventilacion/perfusion; VIH: virus de la inmunodeficiencia humana.

Adaptado de Galie N, et al. Guidelines for the diagnosis and treatment of pulmonary hypertension. Eur Heart J. 2009;30:2493-537, con permiso
del autor, la editorial y la Sociedad Europea de Cardiologia.

aparecen la angina o el sincope de esfuerzo por in-
capacidad del VD para adaptar el gasto cardiaco
al ejercicio; solo en fases avanzadas estos sintomas
se producen en reposo. En poblaciones con
riesgo'* de HAP (cardiopatias congénitas, antece-
dentes de embolia de pulmon, enfermedades del
tejido conectivo [ETC], VIH y exposicion a toxicos
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relacionados con la HP), la aparicidén de estos sin-
tomas requiere confirmar la enfermedad con un
ecocardiograma. Unicamente en la esclerodermia,
en el candidato a trasplante hepatico y en los fa-
miliares de los pacientes con HAP hereditaria se
debe realizar un ecocardiograma en ausencia de
sintomas.
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Ecocardiografia transtoracica

Se debe realizar siempre que se sospeche HP.
Permite estimar la presién pulmonar sistolica (PSP),
la funcion sistolica y diastélica del VI y la afeccion
valvular y detectar la presencia de shunt sistemico-
pulmonar (se utilizara suero salino agitado).

El célculo de la PSP se basa en la ecuacion sim-
plificada de Bernoulli, en la que PSP = 4 x (velo-
cidad maxima de la regurgitacion tricuspidea)? +
presién auricular derecha (PAD). La PAD puede
calcularse con el diametro y la variacion respira-
toria de la vena cava inferior, aunque a menudo se
asume un valor fijo de 5 o 10 mmHg. Cuando re-
sulta dificil medir la velocidad pico de regurgitacion
tricuspidea, se recomienda administrar via intrave-
nosa 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 un 80% y la ca-
pacidad de obtener un flujo que pueda ser anali-
zado varia segun la enfermedad subyacente del pa-
ciente. 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% de
los que tienen un indice de masa corporal de 30.

Por todo ello, la HP no puede definirse con preci-
sion por un valor de corte de la PSP segun el mé-
todo Doppler.

En el estudio de los pacientes con sospecha de
HP! siempre deben considerarse otras variables eco-
cardiograficas; la presencia de dilatacién de las
camaras derechas (vena cava inferior, auricula
derecha [AD], VD y arteria pulmonar), el aplana-
miento o inversion del septo interventricular hacia
el VI, la presencia de colapso mesosistolico y de un
tiempo de aceleracion menor de 80 ms del flujo pul-
monar refuerzan las posibilidades de que el paciente
tenga HP significativa.

En las tablas 4 y 5 se propone la actitud clinica
basada en la probabilidad de diagnéstico de HAP
segun criterios ecocardiograficos, sintomas y fac-
tores de riesgo, de acuerdo con las guias europeas
de practica clinica actuales'.

Si en el estudio diagnoéstico de la HAP se objetiva
un shunt sistemicopulmonar con el suero salino agi-
tado o se lo sospecha por hallazgos clinicos, se re-
comienda realizar un ecocardiograma transesofa-
gico para precisar el diagnostico. En algunos casos,
serd necesario realizar técnicas de imagen comple-
mentarias como la resonancia magnética, especial-
mente si el shunt sistemicopulmonar es extracar-
diaco o en cardiopatias congénitas complejas®.

Si en el estudio ecocardiografico realizado se sos-
pecha disfuncion diastolica como origen de la HP
con funcion sistolica del VI preservada, se reco-
mienda realizar un estudio completo de la funcion
diastolica?® por Doppler pulsado y tisular del flujo
mitral, el anillo mitral y las venas pulmonares.
Asimismo es necesario valorar la presencia de dila-
tacion de auricula izquierda y el grado de hiper-
trofia del VI.

TABLA 4. Criterios ecocardiograficos para evaluar la posibilidad del diagnéstico de hipertension pulmonar

Clase? Nivel®
Diagndstico ecocardiografico: HP improbable
Velocidad de regurgitacion tricuspidea < 2,8 m/s, presion sistolica en AP < 36 mmHg, y sin variables ecocardiograficas B
adicionales que parecen indicar una HP
Diagndstico ecocardiografico: HP posible
Velocidad de regurgitacion tricuspidea < 2,8 m/s, presion sistolica en AP < 36 mmHg, pero con variables ecocardiograficas lla C
adicionales que parecen indicar una HP
Velocidad de regurgitacion tricuspidea de 2,9-3,4 m/s, presion sistdlica AP de 37-50 mmHg con/sin variables lla C
ecocardiograficas adicionales que parecen indicar una HP
Diagndstico ecocardiografico: HP probable
Velocidad de regurgitacion tricuspidea > 3,4 m/s, presion sistolica en AP > 50 mmHg, con/sin variables ecocardiograficas | B
adicionales que parecen indicar un HP
La ecocardiografia Doppler durante el ejercicio no es recomendable para explorar la HP 1l C

aClase de recomendacion.
®Nivel de evidencia.

Presion auricular derecha estimada de 5 mmHg. Variables ecocardiograficas adicionales que indican el diagndstico de hipertension pulmonar (HP).
Adaptado de Galié N, et al. Guidelines for the diagnosis and treatment of pulmonary hypertension. Eur Heart J. 2009;30:2493-537, con permiso del autor, la editorial

y la Sociedad Europea de Cardiologia.
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TABLA 5. Probabilidad de diagnéstico de hipertension arterial pulmonar (HAP) y manejo aconsejable segun
el ecocardiograma, la informacién clinica y el perfil de riesgo

Clase? Nivel®
Baja probabilidad para diagnéstico de HAP
Diagnoéstico ecocardiografico de «HP improbable», sin sintomas: no se recomienda ningun estudio adicional | C
Diagndstico ecocardiografico de «HP improbable», con sintomas y enfermedades concomitantes o factores de riesgo | C

para el grupo 1 (HAP): se recomienda realizar un seguimiento ecocardiografico
Diagnoéstico ecocardiografico de «HP improbable», con sintomas y ausencia de enfermedades asociadas o factores | C
de riesgo para el grupo 1 (HAP): se recomienda la evaluacion de otras causas para los sintomas

Probabilidad intermedia para la HAP

Diagnoéstico ecocardiografico de la <HP posible», sin sintomas y ausencia de enfermedades o factores de riesgo | C
para el grupo 1 (HAP): se recomienda realizar un seguimiento ecocardiografico
Diagndstico ecocardiografico de la «<HP posible», con sintomas y enfermedades concomitantes o factores de riesgo lIb C

para el grupo 1 (HAP): puede considerarse un CCD

Diagndstico ecocardiografico de la «<HP posible», con sintomas y sin enfermedades asociadas o factores de riesgo b C
para el grupo 1 (HAP): puede considerarse un diagnostico alternativo y un seguimiento ecocardiografico.

Si los sintomas son como minimo moderados, puede considerarse un CCD

Probabilidad elevada para la HAP

Diagndstico ecocardiografico de la «<HP probable», con sintomas y presencia/ausencia de enfermedades asociadas | C

o factores de riesgo para el grupo 1 (HAP): se recomienda un CCD

Diagndstico ecocardiografico de la «<HP probable», sin sintomas y presencia/ausencia de enfermedades asociadas lla C

o factores de riesgo para grupo 1 (HAP): deberia considerarse un CCD

CCD: cateterismo cardiaco derecho; HP: hipertension pulmonar.
2Clase de recomendacion.
®Nivel de evidencia.

Adaptado de Galié N, et al. Guidelines for the diagnosis and treatment of pulmonary hypertension. Eur Heart J. 2009;30:2493-537, con permiso del autor, la editorial

y la Sociedad Europea de Cardiologia.

Gammagrafia pulmonar
de ventilacion/perfusion

Es el método de eleccion para descartar HPTC en
el estudio sistematico de un paciente con HP. Una
gammagrafia de V/Q"? de probabilidad normal o
baja excluye eficazmente la HPTC con una sensibi-
lidad del 90 al 100% y una especificidad del 94 al
100%.

Tomografia computarizada de alta resolucion

Se recomienda realizar una TC en el diagnoéstico
inicial de los pacientes con HP'. La TC ofrece imé-
genes detalladas del parénquima pulmonar y faci-
lita el diagnoéstico preciso de la enfermedad pul-
monar intersticial (EPI) y el enfisema. En los
pacientes con HAP asociada a ETC y que presentan
datos de EPI significativa, la TC permite valorar
cuanto contribuyen la enfermedad vascular y la po-
sible fibrosis asociada a la enfermedad inmunitaria.

La TC es imprescindible cuando se sospecha cli-
nicamente enfermedad venooclusiva pulmonar
(EVPO)/hemagiomatosis capilar pulmonar?. Son
caracteristicas las opacidades en reloj de arena de
distribucion centrolobular (opacidad nodular cen-
trolobular difusa) y las lineas septales subpleurales
engrosadas y adenopatias mediastinicas.
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Tomografia computarizada multicorte
con contraste (angio-TC pulmonar)

Debe realizarse a los pacientes en que la gamma-
grafia de V/Q sea compatible con HPTC.

Cateterismo cardiaco derecho

El CCD es imprescindible para realizar el diag-
nostico de la HAP, valorar la gravedad del dete-
rioro hemodinamico y analizar la vasorreactividad
de la circulacion 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 (sis-
tolica, diastolica y media), presion en la auricula
derecha, presion de enclavamiento pulmonar (PEP)
y presion del VD. De ser posible, el gasto cardiaco
debe medirse por triplicado por termodilucién o
por el método de Fick (obligatorio cuando hay cor-
tocircuitos sistemicopulmonares). Asimismo debe-
rian determinarse las saturaciones de oxigeno de la
vena cava superior, la arteria pulmonar y la sangre
arterial sistémica y calcular las resistencias vascu-
lares pulmonares.

Es necesario ser rigurosos en la determinacion de
la PEP, ya que es necesario un valor < 15 mmHg
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el ECG.

para establecer el diagnostico de HAP. Sin em-
bargo, el método para la medicién de la PEP no
esta bien estandarizado, y eso produce una amplia
variabilidad entre observadores®. Algunos grupos
realizan la medicién al final de la espiracion, otros
durante una pausa de apnea y otros utilizan direc-
tamente la medida automatica que facilita el pro-
grama de ordenador. La influencia de las presiones
intratoracicas en las presiones intracardiacas es
proxima a cero al final de la espiracion, que es el
momento correcto para la medicién de la PEP.
Ademas, el catéter debe tener una posicion correcta
que garantice una buena transmisioén de la presion
en auricula izquierda a través del lecho capilar pul-
monar. Se recomienda estudiar las ondas A y V,
que deben diferenciarse con claridad, y obtener una
oximetria del extremo distal del catéter para con-
firmar que la posicion es correcta (la saturacion de
O, obtenida es similar a la saturacion de O, de la
sangre arterial). En ocasiones es necesario penetrar
mas distalmente el catéter en el vaso pulmonar para
conseguir un buen trazado.

La onda A se produce simultineamente a la con-
traccion auricular. En el trazado de la PEP obser-
vamos la transmisiéon de la onda de forma retro-
grada y en el ECG aparece atrasada junto al final
del QRS o inmediatamente después (fig. 3). Se mide
los valores maximo y minimo de la onda A justo
antes de la inspiracion, y la PEP es la media de esos
dos valores. La onda V se produce cuando la sangre
llena la auricula y la valvula mitral se cierra. En el
trazado de la PEP se observa después de la onda T
en el ECG. Una onda V muy prominente puede di-

ficultar la medicién exacta de la PEP y suele apa-
recer por insuficiencia mitral severa o alteracion
grave de la distensibilidad del VI.

Dado el incremento progresivo de la edad de los
pacientes con HP y la mayor cantidad de comorbi-
lidades que tipicamente se han considerado factores
de riesgo de disfuncidn diastélica del VI, el diagnods-
tico diferencial fiable entre HAP y HPCI es cada
vez mas imprescindible y complicado, a pesar de
una buen técnica en la medicién de la PEP?!, Asi,
en el Registry to Evaluate Early And Long-term
PAH Disease Management (REVEAL)"“, que se
esta realizando en Estados Unidos y en ¢l que se ha
incluido a 2.525 pacientes (media de edad, 53 = 14
afios) con HAP (PEP < 15 mmHg), el 40% tiene hi-
pertension arterial sistémica; el 33%, obesidad; el
21%, apnea del sueiio; el 12%, diabetes mellitus, y el
4,5%, insuficiencia renal, y se observa una edad mas
avanzada que en registros previos y una elevada
presencia de factores de riesgo de insuficiencia car-
diaca diastolica.

Recientemente se ha realizado un estudio hemo-
dinamico en 3.920 pacientes con HP¥, que analiza
la fiabilidad de la PEP para discriminar HAP e
HPCI comparandola con la presion telediastélica
del VI (patron de referencia de la precarga del VI).
Aproximadamente, la mitad de los pacientes que se
clasifican como HAP si se utiliza PEP < 15 mmHg,
en realidad tienen HPCI al utilizar el criterio de
presion telediastélica del VI < 15 mmHg. A la luz
de estos resultados, se propone que, si el paciente
presenta un perfil clinico compatible con HPCI®
(tabla 6), se realice una medicién directa de la pre-
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TABLA 6. Factores que indican hipertensiéon pulmonar asociada a cardiopatia izquierda

Caracteristicas clinicas Edad > 65 afios

Presion sanguinea sistdlica elevada

Presion de pulso elevada
Obesidad
Sindrome metabdlico
Hipertension arterial
Cardiopatia isquémica
Diabetes mellitus
Fibrilacién auricular
Ecocardiografia

Aumento de tamafio de la auricula izquierda
Hipertrofia del ventriculo izquierdo

Presencia de indicadores ecocardiograficos de la presion de llenado del ventriculo izquierdo elevada

Evaluacion provisional

Respuesta sintomética a los diuréticos

Aumento exagerado en la presion arterial sistdlica durante el ejercicio
Reevaluacion de la radiografia toracica concordante con insuficiencia cardiaca

sion telediastolica del VI si la PEP es < 15 mmHg,
para asegurar el diagnostico de HAP.

En algunos pacientes con un perfil clinico muy
sospechoso de HPCI que han recibido diuréticos, se
pueden observar valores bajos de PEP y de presion
telediastolica del VI. Para verificar el diagnoéstico de
HAP se recomienda realizar un CCD con sobre-
carga de volumen o con ejercicio'®. Estos procedi-
mientos no estan estandarizados y cada laboratorio
de hemodinamica tiene su propio protocolo. El ca-
teterismo con sobrecarga de volumen es mas sen-
cillo y en esencia consiste en perfundir 1.000 ml de
suero fisiologico en 20 min, realizando mediciones
cada 250 ml. La sobrecarga se detiene cuando la
PEP es > 18 mmHg y/o aparecen sintomas.

Test de vasorreactividad pulmonar

Debe realizarse en el momento del diagnoéstico
con el objetivo de identificar a los pacientes subsi-
diarios de tratamiento con antagonistas de los ca-
nales del calcio. El test debe realizarse con farmacos
de accioén inmediata, seguros y faciles de adminis-
trar, que generen efectos sistémicos escasos o nulos.
Actualmente, el agente mas utilizado es el 6xido ni-
trico, aunque hay amplia experiencia con epopros-
tenol intravenoso y adenosina intravenosa, que
tienen mayor riesgo de generar efectos vasodilata-
dores sitémicos.

Una respuesta aguda positiva'*?® (respondedor
agudo positivo) se define como una reduccién de la
PAP media > 10 mmHg para alcanzar un valor ab-
soluto de PAP media < 40 mmHg con un gasto car-
diaco invariable o aumentado. S6lo un 10% de los
pacientes con HAPI cumpliran estos criterios. Solo
el 50% de los respondedores agudos positivos en la
HAPI son respondedores positivos a los antagonistas
de los canales del calcio a largo plazo, con practica
normalizaciéon de las presiones pulmonares en el
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CCD de control. La utilidad del test de vasorreacti-
vidad en pacientes con HAP heredable, ETC o VIH
no esta tan clara. No obstante, la recomendacion ac-
tual es realizar el test y buscar una respuesta a largo
plazo a los antagonistas de los canales del calcio en
aquellos en que la prueba sea positiva.

EVALUACION DEL PRONOSTICO DE LA HAP

La evaluacion de la gravedad de los pacientes con
HAP tiene lugar entre el proceso diagnoéstico y la
toma de una decision terapéutica. La valoracion cli-
nica del paciente tiene un papel fundamental en la
eleccidon del tratamiento inicial, la evaluacion de la
respuesta y la posible intensificacién de la terapia,
si fuera necesario.

Los factores prondsticos® que se utilizan en la
HAP proceden de cohortes de pacientes y pueden
no reflejar con exactitud el pronostico de cada indi-
viduo. No hay evidencia cientifica suficiente para
poder establecer los valores Optimos que alcanzar de
los diferentes parametros, ni tampoco de la rele-
vancia relativa de cada uno de ellos. En la tabla 7 se
resumen los factores pronosticos mas utilizados!*2!-28
y se propone un valor 6ptimo de cada parametro
como esquema inicial de trabajo, que cada unidad
de hipertension pulmonar tendra que adaptar segun
su propia experiencia y la disponibilidad de las dife-
rentes exploraciones propuestas.

Perfil clinico

La edad, las comorbilidades y la etiologia de la
HAP, junto con la presencia de insuficiencia car-
diaca y la velocidad de progresion, definen el perfil
de agresividad de la enfermedad. La hemoptisis y
las arritmias auriculares (fibrilacion y aleteo auricu-
lares) son tipicas de la HAP severa e indican mal
pronostico.
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TABLA 7. Principales factores pronodsticos en los pacientes con hipertensién arterial pulmonar

Buen prondéstico Determinantes del pronéstico

Mal pronostico

No Evidencia clinica de insuficiencia cardiaca Si
Lento Velocidad de progresion de evolucion de los sintomas Rapido
No Sincope Si
] CF de la OMS vV

Mas largo (> 500 m)? PM6M
Consumo pico de 0, > 15 ml/min/kg
Normal o casi normal

Sin derrame pericardico

TAPSE® > 2 cm

PAD < 8 mmHg e IC > 2,5 I/min/m? Hemodinamicos

Prueba de ejercicio cardiopulmonar
Concentraciones plasmaticas de BNP/NT-proBNP
Resultados ecocardiograficos®

Mas corto (< 300 m)

Consumo pico de 0, < 12 ml/min/kg
Muy elevadas y en aumento

Efusion pericérdica

TAPSE® < 1,5 cm

PAD > 15 mmHg 0 IC < 2 I/min/m?

BNP: péptido natriurético cerebral; CF de la OMS: clase funcional de la Organizacion Mundial de la Salud; TAPSE: excursion sistélica del plano anular tricuspideo; IC: indice

cardiaco; PAD: presion arterial derecha; PM6M: prueba de marcha de 6 min.
2Depende de la edad.

bSe han seleccionado la TAPSE y el derrame pericardico porque pueden medirse en la mayoria de los pacientes. Adaptado de McLaughlin et al®'.

Capacidad de ejercicio

Es uno de los parametros mas clasicos y ro-
bustos®2. La prueba de marcha de 6 minutos (PM6M)
constituye la piedra angular, pero conforme el nua-
mero de pacientes en clase funcional II y con la
PM6M > 400 m se incrementa, es necesaria la incor-
poracion de herramientas mas finas para valorar los
cambios en la capacidad de ejercicio. La ergoespiro-
metria es la de eleccion. La informacion sobre el
valor pronostico de la ergoespirometria es escasa en
el momento actual, pero se perfila como un campo
con importante desarrollo en un futuro inmediato™.

Biomarcadores

NT-proBNP y BNP son los mas ampliamente
utilizados, y se consideran excelentes marcadores de
la severidad de la disfuncioén del VD. Sus valores se
incrementan con el deterioro progresivo de la capa-
cidad de ejercicio o de la clase funcional, y dismi-
nuyen si se produce una respuesta positiva al trata-
miento.

Funcioén de ventriculo derecho

La funcion del VD es el principal determinante
pronostico en los pacientes con HAP*. El ecocardio-
grama es una herramienta sencilla y asequible: la di-
latacion de las cavidades derechas, el indice de excen-
tricidad diastolico del VI, el indice TAPSE%
(desplazamiento sistolico del anillo tricuspideo hacia
el apex), el indice de TEI (indice combinado de fun-
cién miocardica) y la presencia de derrame pericar-
dico nos permiten valorar la adaptacion del VD a la
hipertension pulmonar. Es de destacar la nula infor-
maciéon prondstica que aporta la estimacion de la
presion sistolica pulmonar en el seguimiento de estos
pacientes. La resonancia magnética® es la técnica de

imagen que mejor evalua la funcion del VD: vo-
lumen, grado de hipertrofia y fraccion de eyeccion.
El trabajo de estratificacion pronostica de los pa-
cientes con HAP con esta técnica estd en sus pri-
meras fases, pero con un indudable potencial de de-
sarrollo. Finalmente, los parametros hemodinamicos
de funcion del VD han sido ampliamente
utilizados'*? y tienen un claro papel en la valoracion
de la severidad y el pronostico de la HAP.

ViA CLINICA DEL PACIENTE
CON HIPERTENSION PULMONAR

La HP, especialmente la HAP y la HPTC, es una
situacion clinica grave. El diagnéstico suele estable-
cerse en fases avanzadas de la enfermedad y en la
atencion clinica de los pacientes intervienen dis-
tintos especialistas pertenecientes a diferentes ni-
veles asistenciales. Asimismo, algunos de los proce-
dimientos diagndsticos y terapéuticos empleados
tienen una complejidad elevada y requieren expe-
riencia en su ejecucion, por lo que hay consenso en
que los pacientes con HAP o HPTC sean derivados
a unidades de referencia'*?. Todo ello hace nece-
saria una via clinica que permita mejorar los pro-
cesos asistenciales relacionados con el paciente.

Habitualmente el diagnostico de sospecha de HP
lo establecen especialistas del centro mas proximo
al paciente (unidad clinica local). Si tras los exa-
menes iniciales se cree que el paciente puede sufrir
HAP, HPTC o HP de origen multifactorial, se debe
derivarlo a una unidad de referencia en HP para
realizar el CCD (tabla 8). No es aconsejable realizar
el CCD antes de la derivacion, excepto en casos en
que asi se haya acordado con la unidad de
referencia'?®. Los pacientes con enfermedad car-
diaca o respiratoria en que se sospecha HP despro-
porcionada también deben ser derivados a una
unidad de referencia en HP.
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TABLA 8. Indicaciones para la derivacién a una
unidad de referencia en hipertension pulmonar

Pacientes con sospecha de HAP o HP de origen multifactorial (grupo
5) que presenten los siguientes hallazgos en el ecocardiograma:
VRT > 3,4 m/s
VRT 2,9-3,4 m/s y sintomas sospechosos de HP, enfermedades
asociadas o factores de riesgo

VRT < 2,8 m/s, pero con alteraciones ecocardiograficas compatibles
con HP y sintomas de HP, enfermedades asociadas o factores de
riesgo

Pacientes con sospecha de HPTC (centro con experiencia en
endarterectomia pulmonar)

Ecocardiograma con VRT > 2,9 m/s o alteraciones compatibles con HP

Defectos de perfusion en gammagrafia pulmonar presentes tras mas
de 3 meses de tratamiento anticoagulante

Lesiones trombéticas en arterias pulmonares presentes tras mas de 3
meses de tratamiento anticoagulante

Pacientes con cardiopatia izquierda o enfermedad respiratoria y
sospecha de HP desproporcionada
VRT > 3,4 m/s
Sintomas no explicables por la enfermedad de base

HAP: hipertension arterial pulmonar; HP: hipertension pulmonar; HPTC: hipertension
pulmonar tromboembélica crénica; VRT: velocidad de regurgitacion tricuspidea.

Los pacientes con HP pueden deteriorarse rapi-
damente?, por lo que es importante establecer unos
plazos breves para completar el estudio diagnostico
e iniciar el tratamiento, y es imprescindible la coor-
dinacion fluida entre la unidad clinica local y el
centro de referencia (tabla 9).

Para los pacientes que residen lejos de la unidad
de referencia, es aconsejable que también sean aten-
didos por un especialista de un centro hospitalario
cercano, preferiblemente con interés en HP, que ac-
tuaria como unidad clinica local, efectuaria el segui-
miento mas proximo al paciente y lo atenderia en
primera instancia en caso de complicaciones. En
estas circunstancias el paciente deberia seguir un
plan de cuidados compartidos entre la unidad cli-
nica local y la de referencia.

En general, el curso evolutivo de la HP es de de-
terioro progresivo con episodios intercurrentes de
descompensacion. El seguimiento clinico debe man-
tenerse hasta que se produzca la muerte o se realice
el trasplante. En las fases avanzadas e irreversibles
de la enfermedad, se debe considerar los cuidados
paliativos del paciente de comun acuerdo con éste,
el entorno familiar, la unidad clinica local y la
unidad de referencia.
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TABLA 9. Plazos de las actuaciones

Desde la sospecha clinica de HAP o HPTC Menos de 4 semanas
a la realizacion del estudio ecocardiografico
Desde la solicitud de derivacion a la unidad
de referencia a la realizacion
del cateterismo cardiaco derecho
Desde la realizacion del cateterismo
al inicio del tratamiento
Ingreso en el centro de referencia en caso
de complicacion grave

Menos de 6 semanas

Menos de 15 dias

Menos de 2 dias

HAP: hipertension arterial pulmonar; HPTC: hipertension pulmonar tromboembdlica
cronica.

Unidades de referencia

Recientemente, la Sociedad Espafiola de
Neumologia y Cirugia Toracica, junto con la
Sociedad Espafiola de Cardiologia, en un docu-
mento de consenso nacional®, y la Sociedad
Europea de Cardiologia y la Sociedad Respiratoria
Europea en las guias clinicas europeas® han efec-
tuado recomendaciones sobre las prestaciones y el
volumen de actividad de las unidades de referencia
en HP, que se resumen en la tabla 10.

En determinadas circunstancias, los pacientes con
HP requieren procedimientos altamente especiali-
zados que no forman parte de las atribuciones pro-
pias de las unidades de referencia. Estas situaciones
se plantean especificamente en la HPTC (endarte-
rectomia pulmonar), las cardiopatias congénitas, la
HAP hereditaria y la portopulmonar y en el tras-
plante pulmonar o cardiopulmonar. Las unidades
de referencia deberan actuar de forma coordinada y
tener protocolos de derivacidon preestablecidos con
las unidades subespecializadas para atender ade-
cuadamente estos casos.

CONCLUSIONES

Recientemente se han producido importantes
avances en el conocimiento de la biopatologia, el
diagnostico, la epidemiologia y el pronostico de los
pacientes con HAP que han permitido mejorar no-
tablemente la calidad y la eficacia de su atencion
clinica, aunque todavia no se ha conseguido su cu-
racion. El diagnostico correcto y la estimacion mul-
tifactorial del pronostico son aspectos clave en este
proceso y requieren experiencia y capacitacion téc-
nica para conseguir un resultado 6ptimo. Por ello
es necesario estructurar la organizacion asistencial
y establecer una via clinica para los pacientes con
HAP.



Escribano Subias P et al. Evaluacién diagndstica y prondstica actual de la hipertensiéon pulmonar

TABLA 10. Requisitos y prestaciones de las unidades de referencia en hipertensién pulmonar

Documento de Consenso SEPAR/SEC

Guia de Practica Clinica ESC/ERS

Personal

Volumen de actividad

Experiencia y calidad asistencial

Equipamiento y recursos disponibles

Prestaciones

Sistema de informacion

Actividad investigadora

Actividad docente

Relacion con pacientes

Al menos 2 médicos especialistas en Neumologia o Cardiologia

con interés y experiencia en HP
Al menos 1 diplomado en enfermeria especializado en HP
Coordinacion con otros especialistas que intervienen

en el diagnostico y el tratamiento de la HP
Personal administrativo de apoyo

Al menos 30 pacientes con HAP o HPTC en seguimiento activo

Al menos 5 casos nuevos con HAP o HPTC al afio,
durante 3 afios seguidos 0 mas

Experiencia en todos los farmacos especificos

Sesiones clinicas regulares

Procedimientos normalizados de trabajo de diagnéstico
y tratamiento

Acreditar indicadores de resultados (supervivencia)

Hospitalizacion Neumologia y Cardiologia
ucl

Ecocardiografia

Hemodindmica cardiaca

Laboratorio funcion pulmonar

Prueba esfuerzo cardiopulmonar

Unidad del suefo

TC y angio-TC helicoidal

Medicina nuclear

De interés:

Enfermedades del tejido conectivo
Endarterectomia pulmonar

Trasplante pulmonar y/o cardiopulmonar
Cardiopatia congénita

Cirugia cardiaca y cirugia toracica
Trasplante hepatico/hemodindmica hepatica
Angiorradiologia

Unidad VIH

Consulta externa monografica

Cateterismo cardiaco con prueba de vasorreactividad
Acceso a todos los farmacos especificos de HAP
Sistema de cobertura de 24 h

Base de datos que permita la evaluacion de la actividad
y resultados

Proyectos de investigacion propios, participacion
en ensayos clinicos y en registros

Requisitos similares

Requisitos similares

Raditlogo y cardidlogo con experiencia
en estudios de imagen de HP

Acceso a apoyo psicologico y trabajadores
sociales

Al menos 50 pacientes con HAP o HPTC
en seguimiento activo

Al menos 24 casos nuevos
con HAP o HPTC al afio

Al menos 20 pruebas de vasorreactividad
en HAP al afio

Programa de auditoria de resultados
que incluya supervivencia

Requisitos similares

Contacto con otros servicios que pueden
estar en otros centros:

Requisitos similares
Requisitos similares
Requisitos similares
Requisitos similares

Planificacion familiar
Genética

Requisitos similares
Requisitos similares
Requisitos similares
Requisitos similares

Programa de auditoria de resultados

Participacion en ensayos clinicos
multicéntricos fase Il o lll

Formacion regular a los profesionales
apropiados

Relacion con las asociaciones de pacientes

ESC/ERS: Sociedad Europea de Cardiologia/European Respiratory Society; HAP: hipertension arterial pulmonar; HP: hipertensién pulmonar; HPTC: hipertension pulmonar
tromboembdlica cronica; SEPAR/SEC: Sociedad Espafiola de Neumologia y Cirugia Toracica/Sociedad Espafiola de Cardiologia; TC: tomografia computarizada; UCI: unidad de
cuidados intensivos; VIH: virus de la inmunodeficiencia humana.
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