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Resumen

Introduccién y objetivos. La hipertensién arterial pulmonar (HAP) es una comorbilidad frecuente en las
cardiopatias congeénitas (CC) que afecta significativamente su prondstico. Los nifios nacidos en |os Ultimos
anos con CC se han beneficiado de una serie de avances en cirugia cardiaca pediatrica que han modificado su
evolucion respecto alade los adultos con su misma patologia, nacidos afios atrés. Nuestro objetivo fue
conocer y comparar las caracteristicas de la poblacién adultay pediatrica con HAP asociada a CC.

Métodos: El REHAPy el REHIPED son registros voluntarios, espafioles y multicéntricos que incluyen
pacientes con HAP asociada a CC. El REHAP incluye pacientes adultos, a partir de 1998 de forma
retrospectivay a partir del 2007 de forma prospectiva. EIl REHIPED recoge pacientes entre 2 mesesy 18
anos, con cardiopatias congénitas e HAP a partir de 1998 de forma retrospectivay a partir del 2009 de forma
prospectiva. Se compararon las caracteristicas basales, perfil hemodinadmico, tratamiento y supervivenciaa
10 afios de los pacientes del REHAP respecto alos del REHIPED. Ademés, se analiz6 el cambio en la
distribucién de etiologias del REHAP alo largo del tiempo.

Resultados: Se recogieron 664 pacientes del REHAP (edad media 32 + 20 afios) y 153 del REHIPED (edad
media 5 + 5 afios). Los adultos tuvieron significativamente mayor proporcion de mujeres (67% vs 56%, p
0,004), pacientes en situacion de Eisenmenger y con cardiopatias simples. Se observa como la distribucion
por grupo clinico haido variando con los afios, asemejandose progresivamente ala del REHIPED. Los
adultos presentaron mayor severidad hemodindmica, con mayor presién arterial pulmonar mediay mayores
resistencias vasculares pulmonares. No hubo diferencias en cuanto alaterapiainicial ni a porcentgje de
pacientes que recibieron prostanoides en el seguimiento. La supervivencia a 10 afios fue mejor en el grupo de
los nifios (99% al afo, 95% alos 5y 80% alos 10) que en el de los adultos (94% al afio, 83% alos5y 71% a
los 10) con un HR de 1,93 [1C95% 1,2-3] parael REHAP respecto al REHIPED.

Caracteristicas de los pacientes del REHAPy REHIPED



Clasificacion clinica

Eisenmenger, n (%)

Shunt no restrictivo, n (%)

Shunt restrictivo, n (%)

Postoperada, n (%)

Tipo de cardiopatia

Simple, n (%)

Complga, n (%)

Combinada, n (%)

NYHA [11-IV, n (%)

Presion Auricula derecha, media+ DE

Presion pulmonar media, media+ DE

Resistencias pulmonares indexadas, media+ DE

Terapiainicia

Monoterapia oral, n (%)

Monoterapia con prostanoides, n (%)

Combinadaoral, n (%)

REHAP

371 (56)

68 (10)

62 (9)

159 (24)

415 (63)

167 (25)

82 (12)

331 (50)

9+5

60 = 19

12+ 8

473 (86)

36 (7)

30 (5)

REHIPED

32 (21)

42 (28)

8 (5)

68 (45)

50 (39)

38 (30)

40 (31)

60 (45)

10+5

121 (89)

3(2

11 (8)

0,001

0,001

0,289

0,4389

0,001

0,001

0,108



Combinada con prostanoides, n (%) 11 (2) 1(0,7)

Prostaciclinas en el seguimiento, n (%) 134 (20) 26 (17) 0,370

Evolucion de la distribucién por grupo clinico en el REHAP.

Conclusiones: La poblacion con HAP asociada a cardiopatias congénitas tiene caracteristicas clinicas y
pronosticas diferentes en la edad pediétricay la edad adulta. Conocer como es la poblacion pediétrica puede
ayudar a conocer cOmo sera la poblacion adultaen €l futuro.



