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Resumen

Introduccién y objetivos. En la hipertension arterial pulmonar (HAP) el incremento de laresistencia
vascular pulmonar obedece a varios mecanismos. remodelado arteriolar con proliferacion celular intimal y
muscular, vasoconstriccion, inflamacion y trombosis in situ. Este model o fisiopatol 6gico es comun alaHAP
idiopaticay familiar (HAPIF) y aformas asociadas; y en ambos grupos existe limitacion al gjercicio como
sintoma cardinal, muchas veces invalidante. Este deterioro de la capacidad funcional en pacientes con HAP
asociada a enfermedad del tejido conectivo, especificamente la esclerodermia (HAP-ESCL) puede también
obedecer alaineficiencia ventilatoria que caracteriza su patologia de base. La ergoespirometria mide de
forma objetivala limitacion funcional y define los principal es mecanismos fisiopatol 6gicos. Objetivos:
describir las caracteristicas del comportamiento en el gjercicio y valorar diferencias en una cohorte de
pacientes con diagndstico de HAPIF e HAP-ESCL en un centro de referencia de Espaia

M étodos: Se analizaron 240 pacientes con diagnostico de HAPIF y 84 con HAP-ESCL. En todos se realizo
un estudio hemodinamico al diagndstico, y se obtuvieron variables relacionadas a la capacidad funcional
como la clase funcional (OMYS) y ergoespirometria.

Resultados: Si bien el sexo femenino fue e predominante en ambos grupos, fue mayoritario en HAP-ESCL.
LaHAPIF mostré mayor gravedad hemodinamica, sin embargo, la capacidad funciona y de gjercicio
evaluada através del consumo de oxigeno, y los parametros de ineficiencia ventilatoria (equivalente de CO2)
fueron significativamente peores en HAP-ESCL (tabla).

Variables hemodinamicas y ergoespirométricas en HAPIF vs HAP-ESCL

Variable HAPIF (240) HAP-ESCL (84) p

Mujeres, n (%) 174 (72,5) 73 (86,9) 0,008



Edad, afos 45+ 16 59+ 12 0,0001
Sincope, n (%) 53(22,1) 9 (10,7) 0,03
Clase funciona 111-1V, n (%) 155 (64,6%) 69 (82,1%) 0,003
DLCO, % media DE 67,4+ 20 453+ 16 0,0001
Presion pulmonar media(mmHg) 55,8 + 14 472+ 12 0,0001
(Ruﬁzt;f‘gaw"iij‘;lar pulmonar 132+ 6,7 108+5,7 0,004
Presion auriculaderecha(mmHg) 84+ 4,9 9+51 ns
indice cardiaco (L/min/m?) 2,3+0,7 2,4+0,7 ns
Cargamaximaacanzada (watios) 68,1 + 29 54+ 18 0,031
gzig‘igflﬁg}?nﬂc)’ eNMEXIMO 166454 13337 0,022
Equivaente de CO2 343+75 411+11 0,005
Pet CO2 en max esfuerzo (mmHg) 26,1+ 13 27,9+ 3,1 ns

Conclusiones: La capacidad funcional y de gjercicio estan gravemente mas deteriorados en HAP-ESCL que
en HAPIF. Laergoespirometria refleja una capacidad aerdbica mas reduciday unaineficiencia ventilatoria
mayor en laHAP-ESCL, cambios que podrian estar relacionados con el profundo compromiso de la
membrana alveolo capilar con peor difusion y mayor ineficiencia ventilatoria pese a tener menor gravedad
hemodinamica.



