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Resumen

Introduccién y objetivos. La hipertension arterial pulmonar (HAP) es una comorbilidad frecuente en las
cardiopatias congénitas (CC) que afecta significativamente a su prondstico. Una gran variedad de CC pueden
desarrollar HAP, pero sus caracteristicas nos permiten agruparlas en 4 grandes grupos: Eisenmenger, HAP
grave asociada a shunt no restrictivo, HAP grave asociada a shunt restrictivo y HAP poscirugia de
reparacion. Nuestro objetivo fue estudiar las diferencias clinicas y prondsticas entre estos grupos.

M étodos: El registro REHAP es un registro espariol multicéntrico voluntario de pacientes mayores de 14
anos, que recoge pacientes con cardiopatias congénitas e HAPy que empezd en 2007.Se analizaron 606
pacientes, que se clasificaron segun la clasificacion clinica de laHAP asociada a CC. 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 el seguimiento.

Resultados: De los 606 pacientes, 351 (57,9%) presentaba Eisenmenger, 38 (6,3%) HAP grave asociada a
shunt no restrictivo, 58 (9,6%) HAP grave asociada a shunt restrictivo y 159 (26,2%) HAP poscirugia de
reparacion. En todos los grupos €l sexo mayoritario fue el femenino. Los pacientes con Eisenmenger y los del
grupo posreparaci on fueron significativamente mas jovenes, recorrieron menor distanciaen la pruebade la
marcha de 6 minutos (PM6M) y presentaron mayor gravedad hemodindmica. Sin embargo, 10s pacientes en
Eisenmenger tienen significativamente mejor prondstico, con lamejor supervivencia de los 4 grupos a largo
plazo. La HAP grave asociada a shunt restrictivos fue la de peor prondstico, pese a que en e momento del
diagndstico presentaron la mayor distancia en la prueba de la marcha de 6 minutos (PM6M) y la menor
gravedad hemodinamica.
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Supervivencia acumulada.

Conclusiones: Laclasificacion clinicade laHAP asociadaa CC define tanto |as caracteristicas basales como
el prondstico de los pacientes. El grupo de Eisenmenger, que presenta la mayor gravedad hemodindmica
basal, es el de mejor prondstico. El de HAP grave asociada a shunt restrictivos, en cambio, es el de menor
supervivencia pese a una menor gravedad hemodinamica basal.



