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Resumen

Introduccién y objetivos. La hipertension arterial pulmonar (HAP) es una comorbilidad frecuente en las
cardiopatias congénitas que afecta significativamente a su prondstico. Con el avance de la cardiologia
pediatrica, son cadavez mas |os pacientes con un largo tiempo de evolucién de la enfermedad. Nuestro
objetivo fue conocer como influye lalocalizacién del shunt en las caracteristicas de |os pacientes que llegan a
adultos y en su evolucion pronostica

M étodos: El registro REHAP es un registro espariol multicéntrico, que recoge pacientes con cardiopatias
congénitas e HAP y que empezo en 2007. L os pacientes que se encontraban en seguimiento se incluyeron
retrospectivamente, y 10s que se diagnosticaron desde entonces se incluyeron prospectivamente. Se
analizaron 606 pacientes, clasificados segin € tipo y localizacion del shunt y segan la clasificacion clinica
Danapoint. Se compararon las caracteristicas basales, clase funcional, distancia caminada en la prueba de la
marcha de 6 minutos (PM6M), datos ecocardiogréficos, datos de cateterismo derecho y supervivenciaen e
seguimiento, con un tiempo maximo de seguimiento de 47 afos.

Resultados: De los 606 pacientes, 188 (31%) presentaban shunt pretricuspideo (comunicacion interauricular
o drengje venoso pulmonar anémalo), 264 (43,6%) presentaban shunt postricuspideo simple (comunicacion
interventricular o ductus arterioso) y 154 (25,4%) shunt postricuspideo complejo (truncus arterioso,
ventriculo Unico, canal auriculoventricular o trasposicion de grandes vasos). Los pacientes con shunt
postricuspideo fueron significativamente més jovenes, con menor porcentaje de mujeresy mayor de
sindrome de Down y Eisenmenger. L os pacientes con shunt pretricuspideo presentaron mayor dilatacion de
ventriculo derecho pese a una menor gravedad hemodinamica. En el andlisis de supervivencia, se observa
unamejor supervivencia del shunt postricuspideo ssimple [HR 0,57 (1C95% 0,4-0,8; p 0,001) respecto a
pretricuspideo], seguido del postricuspideo complejo [HR 0,76 (1C95% 0,6-0,9; p 0,007) respecto a
pretricuspideo].



Caracteristicas basales

N (n, %)

Edad a diagnéstico (afios)

Sexo (% de mujeres)

Sindrome de Down

Clasificacion clinica

Eisenmenger

Hipertension arterial pulmonar
gravey shunt no restrictivo

Hipertension arterial pulmonar
gravey shunt restrictivo

Hipertension arterial pulmonar
posreparacion

NYHA [11-IV (n, %)

Distanciarecorrida en la prueba de
la marcha de 6 minutos (PM6M)

(m)

TAPSE (mm)

Derrame pericardico (n, %)

Diametro diastolico ventriculo
derecho (mm)

Shunt
pretricuspideo

188 (31)

47,5+ 18,3

144 (76,6)

4(2,1)

44 (23,4)

69 (36,7)

42 (22,3)

39 (20,7)

63 (33,5)

400 [317-459]

17,3+48

19 (10,2)

443+ 9,5

Shunt
postricuspideo
simple

264 (43,6)

34,7+ 17,6

173 (65,5)

45 (17)

165 (62,5)

20 (7,6)

18 (6,8)

62 (23,5)

123 (46,6)

395,5 [302-455]

17,2+ 49

15 (5,7)

394+104

Shunt postricuspideo b

complgo

154 (25,4)

25+ 139

93 (60,4)

71 (46,1)

122 (79,2)

7(4,5)

3(1,9)

22 (14,3)

81 (52,6)

337,5[277-432]

18,6 + 4,8

8(5,2)

375+17,8

0,001

0,009

0,001

0,001

0,007

0,001

0,001

0,405

0,09

0,26

0,09

0,001



Presion auriculaderecha(mmHg) 9,5+5 88x57 9353 0,436

Presién media en arteria pulmonar

48,7+ 149 68 + 19,2 62,8+ 18,2 0,001
(mmHgQ)

Resistencias vasculares pulmonares

(unidades Wood) 91+6 134+7.2 12,1+ 8,3 0,001

L os datos se expresan como media + desviacion tipica, mediana [rango intercuartilico] o n (%).

TAPSE: desplazamiento sistélico del plano del anillo tricuspideo

Supervivencia segun el tipo y localizacion del shunt.

Conclusiones: Los pacientes con shunt pretriscuspideo presentan una mayor dilatacion de ventricul o derecho
y peor prondstico alargo plazo pese a presentar una menor gravedad hemodindmica. Son necesarios estudios
gue se centren en |os distintos mecanismos de adaptacion del ventriculo derecho en los shunt en distintas
localizaciones, y € impacto prondstico de estos mecanismos.



