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Resumen

Introduccién y objetivos. Los pacientes que desarrollan una Hipertension Pulmonar poscorreccion de
cardiopatia congénita simple tipo comunicacion interauricular son un subgrupo de mal prondstico. En estos
casos no tenemos un tratamiento establecido que mejore la supervivencia, dado que no hay muchos ensayos
clinicos que los incluyan. Los estudios en pacientes con sindrome de Eisenmenger han demostrado beneficios
del tratamiento con bosentan. Nuestro objetivo era demostrar si el macitentan puede tener un papel
beneficioso en el tratamiento de los pacientes con hipertension pulmonar tras la correccién de una cardiopatia
congénita.

M étodos. Seincluy6 a7 pacientes (3 pacientes con comunicacion interauricular, 2 con comunicacion
interventricular y 2 con ductus arterioso persistente). La media de edad fue de 45 afios, y un 69% eran
mujeres. En todos ellos seinicio € tratamiento con macitentan; en 3 de |os casos asociado ainhibidores de la
5-fosfodiesterasa (sildenafilo) y en 4 casos en monoterapia. Se recogieron datos basalesy alos 6 meses de
clase funcional, distancia recorrida en la prueba de la marcha de 6 minutos, saturacion arterial de oxigeno
basal y tras el esfuerzo, parametros analiticos como hemoglobinay pro-BNP, y pardmetros ecocardiogréficos
de funcién del ventriculo derecho, como el TAPSE (desplazamiento sistélico del anillo tricuspideo) y la
fraccion de acortamiento.

Resultados: Observamos diferencias estadisticamente significativas en clase funcional y TAPSE. Respecto a
la clase funcional, se paso de un 0% de pacientes en clase funcional | a un 43%; de un 71% en clase
funcional 11 aun 43%; y de un 29% en clase funcional 111 aun 14%, p = 0,03). En lo que respectaa TAPSE,
el valor medio basal era 15 + 3,5 mm, aumentando hasta 16,8 =+ 3,8 mm alos 6 meses, p = 0,048. El resto de
resultados también tenian una tendencia haciala mejoria, sin conseguirse significacion estadistica.

Conclusiones: En nuestra experiencia, el tratamiento con macitentan ha mostrado beneficios clinicos en los
pacientes con cardiopatias congénitas e hipertension pulmonar poscorreccion, tanto en monoterapia como
asociado a sildenafilo.



