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Resumen

Introduccién y objetivos. La hipertension pulmonar (HTP) es una patol ogia frecuente en pacientes (p.) con
cardiopatias congénitas (CC) que puede desarrollarse debido a multiples causas, sin embargo la evidencia
paraguiar el tratamiento y estratificar el prondstico en esta poblacion es escasa.

M étodos: De la cohorte de méas de 2.800 pacientes con CC seguidos en nuestro hospital entre el 2000y €l
2018, incluimos para €l andlisis 157 pacientes (5,6%) que tenian un diagnéstico de HTP.

Resultados: Laedad media fue de 50 afios (rango 20-86), 64% mujeres, 18% teniatrisomia 21. Se presenta
la distribucién de los pacientes en funcién de la cardiopatia de base (figura 1) y de los grupos predefinidos de
HTP (fig. 2). La patogenia més frecuente de la HTP estaba asociada a shunt sistémico-pulmonar, en el 68%
delos p. (cortocircuito persistente 24%, Eisenmenger 22%, post cierre 22%). En el 22% se tratabade HTP
del grupo 2, asociada a disfuncion sistélicay/o diastélica del ventriculo izquierdo (valvul opatia, coartacion,
ventriculo derecho sistémico...), un 5% presentaba HTP segmentariay 3% en circulacion de Fontan. En un
alto porcentaje (23%) se considerd que habia una etiologia multifactorial. El tratamiento con vasodilatadores
especificos se limitaa 36% de los pacientes (fig. 3), ya que se excluyen la elevada proporcion de pacientes
con HTP poscapilar, parte de |os pacientes con HTP multifactorial y aquellos en buena clase funcional e HTP
ligeramente elevada (mas frecuente poscorreccién). Los farmacos més utilizados fueron el bosentan y el
sildenafilo, con 26 pacientes en monoterapiay 28 con tratamiento combinado. Pocos pacientes recibian
tratamiento parenteral ya que los candidatos suelen derivarse para val oracion en centros de trasplante.
Durante un periodo medio de seguimiento de 13,1 afios desde el momento del diagnéstico de HTP, la
mortalidad global fue del 16,6% (44,4% insuficiencia cardiaca, 33,3% muerte subita, 16,7% infeccion, 5,6%
perioperatoria) con unatasa de mortalidad més elevada en el grupo de HTP poscapilar. En 4 pacientes se
realizo un trasplante (cardiaco en 3y pulmonar en 1 caso).

Caracteristicas y tratamiento de los pacientes con HTP.

Conclusiones: Las alteraciones estructurales y 1os mecanismos de laHTP son muy heterogéneos en
pacientes con CC. La causa mas frecuente sigue siendo la HTP asociada a cortocircuito persistente o



poscierre. La supervivencia media en un seguimiento prolongado es del 84%, con el peor prondstico asociado
alaHTP poscapilar.



