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Asistimos a un mayor conocimiento de la epidemiologia,
patogenia y fisiopatologia de la hipertension arterial
pulmonar, lo que ha dado lugar a avances significativos en
los Ultimos afos, aunque la enfermedad sigue siendo
mortal.

La celebracion del 5° Congreso Mundial de Hipertensién
Pulmonar, celebrado en Niza del 27 febrero al 1 de marzo
de 2013, genera un conocimiento actualizado de la enfer-
medad, cuyos resimenes se han publicado recientemente
en un suplemento de la revista Journal of the American
College of Cardiology. A partir de este momento Grupos de
Trabajo de las Sociedades Europeas de Cardiologfa y
Neumologia han comenzado la elaboracion de las Guias
Europeas de HP, que no veran la luz hasta mediados del afo
2015.

Las versiones previas de los Protocolos de Actuacién en
Hipertensién Pulmonar (ediciones 2008 y 2010) han tenido
gran acogida entre los profesionales dedicados a esta
patologia, por su formato eminentemente practico. En esta
tercera edicion pretendemos combinar la evidencia
reflejada en los Ultimos consensos cientificos, con nuestra
experiencia adquirida en las tres décadas que llevamos
manejando esta enfermedad. Esto nos acerca de una forma
mas real al paciente y su entorno, mas alla del caso ideal
representado en los grandes ensayos clinicos.

Nuestra Unidad, cuenta con una experiencia de mas 530
pacientes con hipertensiéon arterial pulmonar, tratados
con farmacos especificos. Una parte importante de los
pacientes se encuentra en tratamiento con prostaciclinas
parenterales, lo que unido a una elevada proporcion
de tratamiento combinado, repercute en unas tasas de
supervivencia elevadas (91% en el primer afo, 79% en el
tercer aflo y 69% en el quinto afo).Por otra parte la
consolidacién de los programas de endarterectomia, con
100 procedimientos realizados y de trasplante pulmonar en
nuestro hospital con 89 trasplantes pulmonares efectuados



Introduccion

(13 pacientes con HAP), contribuyen a los requerimientos
necesarios para consolidar una unidad nacional de
referencia.

Los pacientes con clase funcional avanzada y con datos
de mal prondstico deben ser manejados en unidades
especializadas. Estas unidades deben de reunir los
requisitos, que se recogen en las recomendaciones de
las sociedades cientificas para el diagndstico y tratamiento
de la enfermedad.

La tercera edicién (2014) de estos “Protocolos de Actuacion
en Hipertensién Pulmonar”, intenta proporcionar un
documento de trabajo préactico para los especialistas
dedicados a esta enfermedad. Pretenden fomentar la buena
practica clinica, facilitando la normalizacion de los procesos
diagndsticos y su tratamiento.

Finalmente, queremos agradecer una vez mas, a todas los
miembros de nuestra unidad multidisciplinaria su
inestimable dedicacién, a nuestros responsables de gestion
y direccion del Hospital por el soporte tan necesario que nos
dedican y sobre todo deseamos que esta obra redunde en
beneficio de los pacientes con hipertensiéon pulmonar,
principal objetivo de nuestra dedicacion.

Dr. Miguel Angel Gémez Sanchez
Dra. Pilar Escribano Subias
Coordinadores
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PREFACIO

La atencién adecuada de los pacientes con hipertension
pulmonar requiere de procedimientos diagndsticos y tera-
péuticos complejos, que precisan para su realizaciéon de un
elevado nivel de especializacién. Pero el éxito de esta activi-
dad no sélo depende de un adecuado nivel cientifico-técni-
co de los profesionales, sino de otros aspectos organizativos
y de gestion clinica. El enfoque multidisciplinar a través de
equipos de trabajo o mejor, a través de un trabajo en equi-
po, deseable por otro lado en el abordaje de cualquier pro-
ceso asistencial, adquiere una mayor relevancia y protago-
nismo en enfermedades poco prevalentes y de alta
complejidad como es la hipertension pulmonar. En estos ca-
sos resulta necesario que la atencion se realice de una for-
ma integral y coordinada, favoreciendo con ello una ade-
cuada utilizacién de los medios disponibles y la
concentracion de la experiencia, lo que sin duda redunda en
una mejora continua de la calidad y de la equidad de la asis-
tencia prestada a los pacientes.

La Unidad de Hipertension Pulmonar del Hospital Universi-
tario 12 de Octubre, dependiente del Servicio de Cardiolo-
gia, tiene un marcado caracter multidisciplinar, integrando
en su estructura a profesionales de los Servicios de Cardio-
logfa, Cirugfa Cardiaca, Cirugia Toracica, Radiodiagnostico,
Neumologfa, Reumatologia, Rehabilitacion, Anestesiologia
y Medicina Intensiva, trabajando de forma conjunta y bajo
un protocolo comun, y ofreciendo una cartera de servicios
completa, que incluye la endarterectomia pulmonar, el tras-
plante pulmonar, la septostomia auricular, las cardiopatias
congénitas y la cirugia no cardioldgica en los pacientes con
hipertension arterial pulmonar severa. La organizacion se
articula en torno a una red asistencial, en la que el Hospital
12 de Octubre actta como centro de referencia para los
profesionales de otros hospitales y niveles asistenciales.

Por otro lado, la Unidad de Hipertensién Pulmonar del Hos-
pital 12 de Octubre cuenta con una relevante trayectoria
cientifica e investigadora, participando en los principales
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ensayos clinicos, en la elaboracion de las gufas de practica
clinica de las principales sociedades cientificas y en el des-
arrollo del registro nacional de hipertension pulmonar. Ade-
mas, contribuye de forma activa en la actividad docente
para médicos residentes, facultativos y personal de enfer-
meria que desean completar su formacién especifica y tra-
baja de forma conjunta con las asociaciones de pacientes en
tareas de divulgacion de la enfermedad y de educacion sa-
nitaria.

Los rapidos avances en el diagnéstico y tratamiento de esta
patologia y la necesidad de compartir estos conocimientos
con los profesionales de otros centros, justifican la actuali-
zacién de los Protocolos de Actuacion en Hipertension Pul-
monar, que llegan a su tercera entrega, tras el éxito obteni-
do con las dos ediciones anteriores de 2007 y 2010. En esta
nueva edicién 2014 se incorporan nuevos protocolos, como
las indicaciones de ECMO en el paciente con hipertension
arterial pulmonar en situacioén critica y la angioplastia de ar-
terias pulmonares, en la vanguardia del abanico terapéuti-
o, en los pacientes con hipertensién tromboembdlica cré-
nica. También se revisan aspectos técnicos de los
procedimientos diagndsticos, el papel de la enfermeria en la
hipertensién pulmonar y la organizacién asistencial como
elementos basicos de la practica clinica.

En definitiva, la finalidad ultima es compartir la forma de
trabajo y los resultados de la Unidad de Hipertensiéon Pul-
monar de nuestro Hospital, cuyos logros han sido posibles
gracias a la inestimable dedicacion y compromiso de todos
sus miembros y a la confianza depositada en nuestro centro
por parte de los profesionales de mas de 30 hospitales que
ano tras ano nos remiten sus pacientes, permitiéndonos con
ello seguir acumulando experiencia a fin de mejorar la cali-
dad de nuestra atencién. Estoy convencida que estos nue-
vos “Protocolos de Actuacién en la Hipertension Pulmonar”
contribuirdn al manejo mas adecuado del proceso asisten-
cial, lo que redundara en una asistencia integral de mayor
calidad a los pacientes con hipertensién pulmonar, que son
los principales protagonistas.

Madrid, junio 2014

Dra. Carmen Martinez de Pancorbo Gonzalez
Directora Gerente
Hospital Universitario 12 de Octubre
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1. DEFINICION Y CLASIFICACION
DE LA HIPERTENSION PULMONAR

DEFINICION

Dr. Miguel Angel Gémez Sanchez

e Se define la hipertensién pulmonar (HP) como un aumento
en la presién arterial pulmonar (PAP) media >25 mmHg en
reposo calculada por el cateterismo cardiaco derecho
(CCD). La definicién de HP en los nifos es la misma que
en los adultos. La resistencia vascular pulmonar (RVP) se
excluye de la definicién de HP aunque es importante en el
diagnéstico y manejo de la enfermedad vascular pulmonar.

Todavia no hay datos suficientes para introducir el término
"HP limite" para los pacientes con niveles PAPm entre 21
y 24 mm Hg, sobre todo porque las implicaciones pronés-
ticas y terapéuticas siguen siendo desconocidas.

Los pacientes con valores PAPm entre 21y 24 mm Hg
deben ser sequidos cuidadosamente, en particular cuando
estan en situacion de riesgo para el desarrollo de la HAP
(por ejemplo, los pacientes con enfermedad del tejido
conectivo, los familiares de los pacientes con hipertension
arterial pulmonar idiopéatica (HAPI) o hipertension arterial
pulmonar hereditaria (HPAH).

Debido a la falta de informaciéon adecuada, no se puede
establecer una definicién de HP en el ejercicio en el
momento actual. Se necesitan mas estudios para definir
qué niveles de elevacion en la PAPm y RVP inducidas por
el ejercicio tienen implicaciones prondsticas y terapéuticas.

Se recomienda expresar la RVP en unidades Wood. La
RVP no debe incluirse en la definicion general de HP y si
en la caracterizacién hemodinamica de los pacientes con
HAP como sigue: Los pacientes con HAP se caracterizan
por HP precapilar (Es decir, PAPm >25 mm Hg, POAP <15
mm Hg, y RVP >3 UW).

1
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e La HP postcapilar de la enfermedad del lado izquierdo del
corazon, comprende la HP postcapilar aislada (PAPm >25
mm Hg, POAP >15 mmHg y gradiente diastolico pulmo-
nar <7 mm Hg) y la HP combinada postcapiar y precapilar
(PAPm >25 mm Hg, POAP >15 mmHg y gradiente diasto-
lico pulmonar >7 mm Hg).

e Aungue el limite alto de la normalidad para la POAP es de
12 mm Hg, se debe mantener el punto de corte para la HP
precapilar en 15 mm Hg ya que este valor se ha utilizado
en casi todos los ensayos clinicos que evidencian eficacia y
seguridad en todos los tratamientos dirigidos a pacientes
con HAP, que cumplen estos criterios.

e La Tabla | muestra las definiciones hemodindmicas de
la HP.

Tabla |
Definiciones hemodinamicas

de hipertensiéon pulmonar

Definicion PAPM PCPM RVP GDP Grupos HP
Clasificacion
de Niza 2013
HP >25 mmHg - - - Todos
HP >25 mmHg <15 mmHG - = 1,345
precapilar
HAP >25mmHg <15mmHG >3 UW ® 1
HP >25mmHg  >15 mmHG - <7 mmHg 2
postcapilar
aislada
HPposty  >25mmHg >15mmHG - >7 mmHg 2
precapilar
combinada

HP: hipertension pulmonar; HAP: hipertension arterial pulmonar;

PAPM: presion pulmonar arterial media; PCPM: presién capilar pulmonar media;
RVP: resistencias vasculares pulmonares; GDP: gradiente diastolico pulmonar
(PAP media - PAP diastélica).

Protocolos de actuacion en hipertension pulmonar

CLASIFICACION CLiNICA

Dr. Miguel Angel Gémez Sanchez

Durante el 5 ° Simposio Mundial celebrada en Niza, Francia,
en 2013, se llegé al acuerdo de mantener el esquema
general de las clasificaciones anteriores. La nueva clasifi-
cacion clinica (basada en la reunion de Niza) se muestra en
la Tabla Il (pagina siguiente).

Los cambios, en comparacion con la versiéon anterior ( Dana
Point 2008), son los siguientes:

e Se han anadido nuevas mutaciones genéticas en la HAPH
del grupo 1: una mutacién en la caveolina-1 (CAV1) que
codifica una proteina de membrana de caveolas, abun-
dante en las células endoteliales del pulmdén, y KCNK3, un
gen que codifica la super familia de canales de potasio K
miembro-3. La identificacién de estos nuevos genes, no
intimamente relacionados con la sefalizacién TGFb, puede
proporcionar nuevos conocimientos sobre la patogenia de
la HAP.

Una serie de farmacos y las toxinas han sido identificados
como factores de riesgo para el desarrollo de la HAP
y se incluyen en la clasificacion actual (Tabla lll, pagina
siguiente).

La HP persistente del recién nacido (HPPRN) se ha retirado
del grupo 1 (HAP), ya que esta entidad lleva mas diferen-
cias que similitudes con otros subgrupos de HAP. En la
clasificacion actual, la HPPRN se designa 1”.

La obstruccién congenita o adquirida del tracto de salida/
entrada de VI y las miocardiopatias congénitas se han
afnadido al grupo 2.

No hay ningln cambio para el Grupo 3 (HP debida a
enfermedades pulmonares y/o hipoxia) y para el Grupo 4
(HP tromboembolica cronica).

En el Grupo 5 (mecanismos multifactoriales poco claras)
se han incluido la anemia hemolitica crénica y HP segmen-
taria (clasificacién pediatrica).

e La clasificacion actualizada de la HAP asociada con las
cardioptias congénitas, se muestra en el capitulo corres-
pondiente.

13
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Definicion y clasificacion de la hipertensién pulmonar

Tabla ll

Clasificacion actualizada de HP
(Niza 2013)

1. HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR

¢ HAP idiopética.

* Heredable (BMPR2, ALK1, ENG, SMAD9, CAV1,KCNK3, desconocida).
 Inducida por farmacos o toxinas.

¢ Asociada con: Conectivopatias, infeccion VIH, hipertension Portal.

¢ Cardiopatias congénitas.

 Esquistosomiasis.

1". ENFERMEDAD PULMONAR VENO OCLUSIVA (EPVO) Y/O
HEMANGIOMATOSIS CAPILAR PULMONAR (HCP)

1", HIPERTENSION PULMONAR PERSISTENTE DEL RECIEN NACIDO

2. HIPERTENSION PULMONAR DEBIDA A ENFERMEDAD CARDIACA
IZQUIERDA

* Disfuncion sistdlica VI.

o Disfuncion diastolica VI.

¢ Enfermedad valvular.

 Obstruccion congenita o adquirida del tracto de salida/entrada de VI
y miocardiopatias congénitas.

3. HIPERTENSION PULMONAR DEBIDA A ENFERMEDAD PULMONAR
Y/O HIPOXIA

o Enfermedad pulmonar obstructiva crénica.

¢ Enfermedad intersticial pulmonar.

¢ Otras enfermedades pulmonares con patrén mixto restrictivo y obstructivo.
o Trastornos respiratorios del suefio.

o Trastornos de hipoventilacion alveolar.

 Exposicion cronica a gran altitud.

¢ Anomalias del desarrollo pulmonar.

4. HIPERTENSION PULMONAR TROMBOEMBOLICA CRONICA (HPTEC)
5. HP CON MECANISMOS NO CLAROS Y/O MULTIFACTORIALES

o Trastornos hematolégicos: Anemia hemolitica cronica,
Trastornos mieloproliferativos, esplenectomia.

o Trastornos sistémicos: Sarcoidosis, histiocitosis pulmonar,
linfangioleiomiomatosis

o Trastornos metabolicos: enfermedad por almacenamiento de glugdgeno,
enfermedad de Gaucher, trastornos tiroideos

¢ Otros: obstrucciéon tumoral, mediastinitis fibrosante,
insuficiencia renal cronica, HP segmentaria

BMPR2: Receptor de tipo Il de la proteina morfogenetica de hueso;

ALK1: activina, como receptor de cinasa 1; ENG: endoglina ;

SMAD9: madres contra decapentaplegico 9; CAV1: caveolina-1; KCNK3:

VIH: virus de la inmunodeficiencia humana; HAP: hipertension arterial pulmonar.
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Tabla lll

Clasificacion actualizada de farmacos
y toxinas que inducen HAP (Niza 2013)

DEFINITIVO

* Aminorex

¢ Fenfluramina

¢ Dexfenfluramina

e Aceite de colza toxico
¢ Benfluorex

¢ IRS

POSIBLE

e Cocaina

e Fenilpropanolamina

e Hierba de San Juan

¢ Agentes quimioterapicos

e Interferon oy B

e Farmacos parecidos a anfetaminas

PROBABLE

e Anfetaminas

e | Triptofano

¢ Metanfetaminas
¢ Dasatinib

IMPROBABLE

e Anticonceptivos orales
* Estrogenos
e Fumar cigarrillos

Inhibidor de la recaptacion de serotonina (IRS) se han demostrado como un
factor de riesgo para el desarrollo de la hipertensiéon pulmonar persistente en
el recién nacido (PPHN) en las embarazadas expuestas a los IRS (especialmente
después de las 20 semanas de gestacion). Las modificaciones efectuadas de

la antigua clasificacion anterior de Dana Point estan en negrita.

15
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2. DIAGNOSTICO

DIAGNOSTICO GENERAL DE LA HP

Dr. Roberto Del Pozo

Se ha de plantear como un proceso escalonado que parte
de la sospecha clinica, confirmacion del diagnostico, identi-
ficacion de la etiologia especifica (dado que la forma mas
frecuente de HAP es la idiopatica, y ésta ha de considerarse
un diagnostico de exclusion) y culmina con la evaluacion de
la gravedad (parametros clinicos, ecocardiograficos, hemo-
dindmicos, biomarcadores y de capacidad de ejercicio) que
es clave en la eleccion del tratamiento y en el seguimiento’.

[ Sintomas / Signos / H* sugerente de HP |

1
d ETT compatible con HP? No

Considerar causas comunes de
| HP(cardiopatia izquierda, neumopatia)| | HP descartada |
1
Historia, signos, ECG, R tdrax, PFR Considerar otras etiologfas
incluyendo DLco, TACAR térax. ylo reevaluar
N 3l

(Diagnéstico de cardiopatia o neumopatia confirmado?
I

No signos de HP grave Signos de HP grave
o disfuncion de VD NO o disfuncion de VD
|
Tratamiento de Gammagraffa V/IQ Derivar a centro
enfermedad de base N Defectos de perfusion? NO experto en HP
Confirmar HPTEC, angioTAC, CCD CCD: PAPmM > 25mmHg;
y AP, remitir a centro experto POAP < 15mmHg; RVP > 3UW
| Sl NO |
Se confirma HAP

Pruebas diagnosticas especificas | | Considerar otras causas |
I
EVOP, HCP = TACAR torax
HAP asociada a colagenosis = H? Clinica/TACAR/ANA
HAP asociada a toxicos
HAP asociada a VIH
HAP asociada a CC — ETT, ETE, RMN cardiaca

HAP asociada a hipertension portal = ECO abdominal

HAP asociada a esquistosomiasis — Analitica y microbiologfa
NO |

[ HAP idiopatica o hereditaria |

HP: hipertension pulmonar, ETT: ecocardiograma transtorécico, ECG: electrocardiograma, PFR: prueba de funcion
respiratoria, DLco: capacidad de difusion de mondxido de carbono, TACAR: tomografia axial computarizada de alta
resolucion, V/D: ventriculo derecho, VI/P: ventilacion/perfusion, HPTEC: hipertension pulmonar tromboembdlica
crénica, CCD: cateterismo cardiaco derecho, AP: arteriografia Pulmonar, PAPM: presion arterial pulmonar media,
POAP: presion de oclusion de pulmonar, RVP: resistencia vascular pulmonar, UW. unidades Wood, HAP: hiperten-
sion arterial pulmonar, EVO: enfermedad venooclusiva, HCP: hemangiomatosis capilar pulmonar, ANA:; anticuerpos
antinucleares, VIH: virus de inmunodeficiencia humana, CC: cardiopatia congénita, ETE: ecocardiografia trasesofs-
gica, RNM: resonancia magnética nuclear HAPI hipertension arterial pulmonar idiopatica.

17
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Diagnéstico

ALGORITMO DIAGNOSTICO
DE LAS PRUEBAS NECESARIAS

Dr. Roberto Del Pozo

El proceso diagnéstico de la HP incluye (Figura 1):

Figura 1
Esquema diagnéstico

e Sospecha clinica

e Deteccién de la hipertensién pulmonar
e |dentificacion de la etiologia

e Evaluacién hemodinamica

e Evaluacién de la capacidad funcional

|

Respuesta al tratamiento
Pronéstico

Sospecha clinica:

e Parte de los sintomas y signos (Figura 2) de la enfermedad
y de los antecedentes personales recogidos en la historia
clinica.

Figura 2
Sospecha clinica
e Disnea e 2° tono pulmonar reforzado
e Presincope/sincope * Soplo insuficiencia trictspide

* Angina e Soplo insuficiencia pulmonar
e Insuficiencia cardiaca e Impulso borde esternal izquierdo
 3R/4R derecho

e Ascitis y edemas periféricos

® Hepatomegalia

e Presion venosa yugular elevada
e Cianosis

Palpacion

[T>inspiracion
VD

Protocolos de actuacion en hipertension pulmonar

e La presencia de estos sintomas y signos en pacientes
con enfermedades que pueden asociarse a HAP (Tabla I)
requiere siempre realizar el protocolo completo. Dado
el elevado riesgo de desarrollar HAP, y a sus importantes
implicaciones prondsticas, se debe realizar un ecocardio-
grama anual (incluso en ausencia de sintomas) en los
pacientes con esclerodermia, hipertension portal y/o
cirrosis candidatos a trasplante hepético y en familiares de
pacientes con HAP heredable.

Tabla |

Poblaciones de riesgo para el desarrollo de HAP

e Cardiopatias congénitas con cortocircuito sistémico-pulmonar
* HAP hereditaria

e Infeccion por el VIH

e Hipertension portal

¢ Enfermedades del tejido conectivo

e Exposicién a anorexigenos / toxicos relacionados con HAP

Deteccion de la HP:

¢ En la deteccion de la HP empleamos el ECG, la radiografia
(Rx) de térax y el ecocardiograma transtoracico (ETT). A
través de ellas podemos detectar o sospechar la presencia
de HP en el transcurso de procedimientos realizados por
razones clinicas ajenas a la sospecha clinica de HP.

 En el ECG son sugerentes de HP la presencia de dilatacion
de AD, crecimiento de VD (87% de los pacientes con
HAPI), eje derecho (79%), ondas R altas o patrén gR, con
alteraciones de la repolarizaciéon en precordiales derechas
(V1-V4). Sensibilidad del 55% vy especificidad del 70%.

19



Diagnéstico

® El 90% de los pacientes con HAPI tienen una Rx térax

anormal, en ésta son tipicos: 1) incremento del indice
cardiotorécico, 2) crecimiento del VD (en la proyeccion
lateral la superficie de contacto entre el borde cardiaco
anterior y el esternén supera 1/3 la longitud total de éste),
3) dilatacién de arteria pulmonar central con tamafo de la
lobar inferior derecha >16 mm.

La herramienta diagnostica fundamental para la deteccién
de la HP es el ETT. Se considera HP significativa cuando la

Protocolos de actuacion en hipertension pulmonar

Tabla Il
Pruebas necesarias para la establecer

la etiologia de la HP

e Pruebas de laboratorio:

1. Hematologia y bioquimica basica
2. Serologfas virus hepatotropos B y C, VIH
3. Funcién tiroidea

4. Estudio de autoinmunidad: Anticuerpos antinucleares, anticentrémero,
anti-SCL 70, RNP

5. Anticuerpos antifosfolipido

PSP es >45-50 mm Hg, segun la edad del paciente.
Permite descartar la existencia de cardiopatia izquierda
(HP del grupo 2) y detectar los casos con cardiopatia
congénita y cortocircuito sistémico pulmonar (grupo 1).
Por otro lado, evalta la gravedad y establece el
prondstico. El protocolo ecocardiogréafico se desarrolla
en capitulo aparte.

¢ Ecografia abdominal y doppler de la porta:
descarta HAP asociada a hipertension portal

e Pruebas de funcion respiratoria: descartan HP asociada
a enfermedad pulmonar o hipoxemia (grupo 3)

1. Espirometria forzada

2. Volimenes pulmonares estéticas
3. Capacidad de difusion de CO
Identificacion de la etiologia: 4. Gasometria arterial

e Gammagraffa pulmonar de ventilacién/perfusion:

e Son necesarias una amplia baterfa de pruebas
descarta HP del grupo 4

diagnosticas (Tabla 1) que permiten identificar a que
grupo de la clasificacion pertenece y dentro del grupo 1,
cuales son las causas asociadas, de tal forma que el
diagnéstico de HAP idiopatica ha de ser un diagnéstico
de exclusién, por lo que no podemos evitar la realizacion
de ninguna de ellas (pruebas de laboratorio, ecografia
abdominal, pruebas de funcién respiratoria, gammagrafia
de ventilacion perfusion y TC de alta resolucién).

¢ TAC de alta resolucién: descarta HP asociada a enfermedad pulmonar (grupo 3),
enfermedad venooclusiva y hemangiomatosis (grupo 1)
y la presencia de fibrosis pulmonar en pacientes con colagenosis.

e Si se sospecha HP tromboembdlica (grupo 4) por gammagrafia patologica
- TAC multicorte de arterias pulmonares
- Arteriograffa pulmonar
- Estudio de hipercoagulabilidad

Evaluacion hemodinamica:

e E| cateterismo cardiaco derecho es el examen de
referencia para confirmar el diagnéstico de HP, también
permite evaluar su gravedad de la HP y contribuye a
establecer el pronoéstico. Estd indicado en todos los
pacientes con HAP y HPTEC (grupos 1y 4). En pacientes
con PSP <50 mm Hg (estimada con ecocardiograma) se
deberéd individualizar la decision en funcién de la edad, debido al tratamiento previo con diuréticos (se

fundamento de la sospecha clinica y la comorbilidad. El desarrollara mejor en el capitulo de hemodinamica
protocolo hemodindmico se desarrolla més adelante. pulmonar).

® En los pacientes con HP asociada a cardiopatia izquierda
(grupo 2) no es necesario efectuar el estudio
hemodinamico salvo que haya incertidumbre sobre el
origen pre o postcapilar de la misma. La sobrecarga de
volumen puede ayudar a identificar casos con HP
postcapilar que presenten niveles de POAP <15 mm Hg
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En los pacientes con HP asociada a enfermedad pulmonar
tampoco es necesario el estudio hemodindmico salvo los
siguientes casos: a) Empeoramiento clinico y disminucion
progresiva de la capacidad de esfuerzo desproporcionados
para el dano ventilatorio, b) Deterioro en el intercambio
gaseoso desproporcionado para el dafio ventilatorio,
¢) Sospecha de HP grave por mediciones no invasivas,
d) Consideracién de tratamiento especifico, inclusién
enensayo clinico o registros, e) Sospecha de disfuncién
ventricular izquirda sistélica/diastélica y cuando la medicion
de la POAP puede alterar el diagnostico, f) En la valoracion
pre quirurgica de trasplante pulmonar o cirugia de
reduccién de volumen.

Evaluacion de la capacidad funcional:

e Se emplean: 1) la clase funcional de la WHO, 2) Prueba
de la marcha de 6 minutos, 3) Ergoespirometria, que se
desarrollan en capitulo aparte.
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PROTOCOLO DE DIAGNOSTICO POR IMAGEN:

ECOCARDIOGRAMA, TCMD, RM CARDIACA

Carmen Jiménez Lopez-Guarch, Sergio Alonso Charterina,
Dra M. Antonia Sanchez Nistal.

1. Definicion de Hipertension Pulmonar

La hipertensién pulmonar (HP), se define por la existencia
de una presiéon pulmonar media en reposo de mas de
25 mmHg, y se trata por tanto un concepto hemodinamico
gue es la via final que tienen en comun varias enfermedades
de distinto origen.

2. Mecanismos de adaptacion del VD
al incremento de la postcarga

Los pacientes estan asintomaticos mientras el VD mantiene
su funcion sistolica y se producen fenémenos de adaptacion
secundarios al incremento patolégico de la postcarga.
Asi, en una primera fase el VD se hipertrofia y mantiene la
funcion sistélica. Sin embargo, conforme la enfermedad
progresa, el VD se dilata para mantener el gasto cardiaco
hasta que claudica (Figura 1, pagina siguiente).

3. El ecocardiograma en el diagnoéstico
de la Hipertensiéon Pulmonar

3.1 Deteccién de la HP

La estimacion de la PSP se realiza calculando el gradiente
entre el VD y la AD mediante Doppler continuo mediante
la férmula simplificada de Bernouilli (PSP= 4VRT2 + PADm),
en ausencia de obstruccion a la eyeccion del VD (Figura 2,
pagina siguiente). La estimacion de la presién de AD media
se debe realizar mediante el método de colapsabilidad de
la VCI.
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Figura 1
Mecanismos de adaptacion del VD en la HP

| h
% Y i ¥
. - e
", ’ i’
s r "‘\-\.% ; M "’f
- . -
Huimad Ilgermreiis Tillarachdn Wi faes
mmpcearian YO (U0l S B

Figura 2
Estimacion de la PSP
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La determinacién del grado de severidad de la HP en base a
la estimacion de la PSP tiene unos puntos de corte arbitra-
rios, si bien se describen clasicamente como:

LEVE MODERADA SEVERA

36-45 mmHg 45-60 mmHg >60 mmHg

Protocolos de actuacion en hipertension pulmonar

Por otra parte, los estudios poblacionales han demostrado
que los rangos de normalidad de la PSP estimada por eco-
cardiografia son amplios, y por eso, en las Ultimas guias de
practica clinica se establece la presencia de HP mediante
ecocardiografia como:

HP IMPROBABLE Velocidad IT 2.8 m/sg, PSP <36 mmHg

sin signos indirectos ecocardiograficos

e Velocidad IT <2.8 m/sg, PSP <36 mmHg
pero signos indirectos ecocardiograficos

e VVelocidad IT entre 2.8y 3.4 m/sg, PSP entre
HP POSIBLE 36-50 mmHg independientemente de signos
indirectos ecocardiograficos

¢ Imposibilidad de determinar la PSP (ausencia de
insuficiencia tricispide) pero presencia de signos
indirectos ecocardiograficos

Velocidad IT >3.4 m/sg, PSP >50 mmHg
HP PROBABLE independientemente de signos indirectos
ecocardiograficos

Los signos indirectos ecocardiograficos son la determi-
nacion por eco 2D y Doppler de los fendmenos adaptativos
del VD a la sobrecarga crénica de presion (dilatacion y/o
hipertrofia del VD, disfuncion sistélica del VD, aplanamiento
del septo interventricular, T° de aceleracion del flujo de AP
acortado, colapso mesosistolico del flujo en AP, aumento
del TRIV por DTI, indice de Tei del VD >0.4, dilatacion del
tronco de AP, gradiente telediastolico en el flujo de insufi-
ciencia pulmonar aumentado.

3.2 Diagnéstico etiolégico

Determinar la causa de la HP es fundamental: Se debe siste-
matizar el ecocardiograma incluyendo de manera obligada
la inyeccién de SSF agitado para valorar la presencia de
shunt intracardiacos. El ETE no se realiza en todos los pa-
cientes (sospecha cardiopatia congénita con shunt intracar-
diaco, con test SSF agitado +).

ETT basal mese Test SSF e ETE

Todos Si + SAlo sitest SSF
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4. Valoracion pronéstica mediante
ecocardiografia en la HP

La funcion sistélica del VD es el determinante prondstico
principal de la enfermedad. El ecocardiograma es una
herramienta Util en la valoracion de los cambios en la estruc-
turay funcion sistodiastélica del VD, y en la estimacion de la
pre y postcarga.

4.1 Funciéon VD

La valoracion de la funcion sistélica mediante ecocardio-
grafia es dificil, debido a la compleja geometria del VD,
maxime cuando se produce el remodelado secundario al
aumento crénico de la postcarga. Las técnicas aplicadas al
VI (FE por Simpson, Fraccién de acortamiento) no son repro-
ducibles en el VD y se correlacionan pobremente con la FE
obtenida por cardio-RM o radionuclidos, ya que infraes-
timan los volumenes. Por ello, se han derivado pardmetros
no geométricos, que se correlacionan bien con la FEVD y
que se utilizan en la préactica clinica:

e TAPSE (Tricuspid Annulus Plane Systolic Excursion): refleja
el acortamiento longitudinal de la pared libre del VD
(anillo tricuspide hacia el &pex), se mide en modo-M en
plano apical 4C.

Indice de Tei o indice de performance miocérdico global:
es un indice no geométrico de contractilidad y representa
el ratio entre la suma de los tiempos de contraccién y
relajacion isovolumétrica y el tiempo de eyeccion:
conforme avanza la disfuncion del VD el tiempo de
eyeccion se acorta, y se alarga mayormente el T° de
relajacion isovolumétrica (normal <0.30).

Doppler tisular pulsado: Una disminucién de la velocidad
del anillo trictspide (onda S') las <8.8 cm/sg se correla-
ciona con una FE <45% con una alta sensibilidad y espe-
cificidad.

e Strain y strain rate: representan el grado de deformacion
miocardica (strain) y la velocidad de deformacion (strain-
rate) durante la sistole con respecto a la posicion inicial
(telediastole). Es una medida de funcién sistélica regional.

Protocolos de actuacion en hipertension pulmonar

e £| ecocardiograma 3D para valoracion de la FEVD: por
su disponibilidad y bajo coste es la técnica que mas
expectativas crea para el seguimiento de la funcién del
VD.

4.2 estimacion de la postcarga

La postcarga representa la oposicion que se ejerce sobre el
VD durante la eyeccion. Los componentes de la postcarga
son dos, la postcarga estatica, que representa la resistencia
vascular pulmonar y la postcarga dinamica, que reflejan la
rigidez del arbol pulmonar y que se expresan mediante pa-
rametros como la capacitancia pulmonar.

e Resistencia vascular pulmonare (RVP): se pueden calcular
por la férmula hemodinamica clasica (PAPmM/GC) obte-
niendo los parametros por Doppler, o mediante un nuevo
parametro que se correlaciona bien con la obtenida inva-
sivamente (indice de RV):

IRV= Vimaxr / IVT 150

e Capacitancia pulmonar: Se define como el cambio de
volumen que experimenta el vaso pulmonar a una presion
dada

Capacitancia pulmonar= Volumen Latido/Presién pulso pulmonar

Donde el volumen latido se calcula por Doppler en el TSVI,
y la presion de pulso PAPs-PAPd (esta Ultima se obtiene del
flujo de reg. Pulmonar).

4.3 Interdependencia ventricular

e Indice de excentricidad (en sistole y en diastole) del Vi:
mide el grado de aplanamiento y compresion del septo
interventricular hacia el VI, que es un reflejo del remo-
delado tan importante del VD en un saco pericardico
no distensible y del gradiente de presion transeptal que
existe entre el VD y VI (normal=1).

e Ratio areas VVD/VI en diastole: es una expresion del mismo
concepto descrito anteriormente, y también ha demos-
trado tener significacion prondstica.
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4.4 Otros parametros

e Derrame pericardico. s un signo ominoso en los pacientes
con HAP idiopatica, y refleja la situacion de insuficiencia
cardiaca derecha refractaria. Este hallazgo no tiene impor-
tancia prondstica en las colagenopatias, en las que el
derrame puede ser una consecuencia de la serositis (peri-
carditis) en el seno de la enfermedad autoinmune.

e Insuficiencias valvulares (tricuspide y pulmonar): la insufi-
ciencia tricuspide supone un incremento de la precarga a
un VD ya disfuncionante. La insuficiencia pulmonar suele
ser consecuencia de la dilatacion del anillo pulmonar
(Figura 3).

5. El ecocardiograma como herramienta de screening
en poblaciones de riesgo

Es la técnica de eleccién en el screening de HP en poblaciones
de riesgo. Estos grupos de riesgo definidos son: pacientes con
esclerodermia (anual), familiares de primer grado de pacientes
con HAP familiar, pacientes con hepatopatia (presencia de
hipertensién portal con o sin cirrosis) en lista de espera para
trasplante hepatico (cada 6 meses) y pacientes con cardio-
patia congénita y shunt sistémico pulmonar (Tabla I).

Tabla |

Parametros con importancia pronostica en la HAP

ECOCARDIOGRAMA

Parametro Punto corte
Tamafio Area AD >19.cm¥ m

TAPSE >1.8cm
Funcién sistélica

Tei >0.83

12 tricUspide Mod-severa
Precarga

Derrame Presencia
Postcarga Capacitancia <0.81 ml/mmHg
Interdependencia indice de exc. >1.80
ventricular diastolico

Protocolos de actuacion en hipertension pulmonar

Figura 3
Indices ecocardiograficos con utilidad clinica

1. Indice de Tei de VD. 2. Indice de excentricidad diastélico: diémetro mayor/digmetro menor.
3. TAPSE: modo-M anillo lateral tricuspide en plano apical 4C.
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6. Tomografia computarizada de térax

La tomografia computarizada multidetector (TCMD) es una
técnica de imagen de gran utilidad en el estudio diagnos-
tico de los pacientes con hipertension pulmonar (HP) y en la
actualidad se recomienda su uso en todos los pacientes con
HP, salvo en los del grupo 2. La TCMD permite una valoracion
detallada de la vascularizacion pulmonar (arterial y venosa),
del mediastino, del corazén y de los grandes vasos y un
andlisis detallado del parénquima pulmonar. Para una
valoracion adecuada de todas estas estructuras se requiere
la realizacion del estudio con contraste i.v.

6.1 Protocolo de estudio

El protocolo de estudio no difiere del que se utiliza de forma
rutinaria en el diagnéstico del tromboembolismo pulmonar
agudo. El estudio se realiza con modulacién de dosis y debe
incluir todo el térax. El grosor de corte debe ser el menor
que permita el aparato, idealmente 1 mm con solapamiento
del 50%, lo que nos permitira realizar reconstrucciones
multiplanares de alta calidad y obtener imagenes de alta
resolucion del parénquima pulmonar. Se emplea, siempre que
sea posible, una tasa de inyeccion intravenosa del contraste
de 4 cc/seg y el tiempo dptimo de adquisicion de las imagenes
se calcula con el método del “bolus-tracking”, colocando
el tracker (detector de densidad) en el tronco de la arteria
pulmonar, con un umbral de disparo de 150-180 UH. La
adquisicién debe realizarse con el paciente en apnea, tras
una ligera inspiracion. No se requiere sincronizacion cardiaca
salvo que se quiera evaluar la funcién ventricular.

Signos vasculares de HP (Figura 4). Un didmetro del tronco
de la arteria pulmonar =29 mm tiene una sensibilidad
del 87% y una especificidad del 89% para diagnosticar HP.
La especificidad aumenta hasta el 100% si se acompana de
un aumento de calibre de las arterias segmentarias (ratio
didmetro arterias segmentarias/diametro bronquios segmen-
tarios >1) en tres o cuatro I6bulos. Otro pardmetro Gtil para
detectar HP es una relacién entre el didmetro del tronco de la
pulmonar y el didmetro de la aorta ascendente mayor de 1,
siendo de especial utilidad en pacientes menores de 50
anos y en aquellos con fibrosis pulmonar.
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Los signos cardiacos de HP (Figura 5) incluyen hipertrofia
de la pared del VD (>4 mm), dilatacion de cavidades dere-
chas, rectificacion o inversion del tabique interventricular
y dilatacion y reflujo de contraste a VClI y suprahepaticas.
La aparicién de derrame pericardico es un signo de mal
prondstico.

Figura 4
Aumento de calibre del tronco de la arteria
pulmonar con relacion didmetro tronco de la
pulmonar/didametro aorta ascendente > 1.

Figura 5
Signos cardiacos de HP.
Dilatacion del VD (A), hipertrofia de la pared libre del VD (B),
dilatacion y reflujo de contraste a vena cava inferior y suprahepaticas (C)
y derrame pericardico en receso anterior (flecha, D).
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6.2 TCMD en el diagnéstico de HP

La TCMD permite valorar la presencia o no de enfermedad
parenquimatosa pulmonar y el grado y las caracteristicas
de la afectacion. Por ello es importante en el estudio de los
pacientes con HP grupo 3 y en los pacientes con HAP
asociada a colagenopatia (grupo 1). Ademas, es el método
de imagen de eleccién para el diagnéstico de enfermedad
venooclusiva pulmonar y hemangiomatosis capilar pulmo-
nar (grupo 1°). También juega un papel en el diagnéstico de
los pacientes con HAP asociada a cortocircuito (grupo 1), ya
que es capaz de detectar algunas causas (CIA seno venoso,
DVAP y ductus) que pueden pasar desapercibidas en el
estudio ecocardiografico. Por ultimo, la TCMD resulta
imprescindible en el grupo 4 para valorar la localizacion y
la extension de la enfermedad tromboembdlica crénica de
cara a tomar una decision terapéutica.

7. Resonancia magnética cardiaca

La resonancia magnética cardiaca (RMC) es una técnica
de imagen de gran utilidad en la HAP. Su principal valor
radica en que no es una técnica invasiva, no conlleva
radiacién ionizante y permite evaluar de forma muy precisa
(patrén oro) la funcion sistolica del VD, principal determinante
de la limitacion funcional, de los sintomas y del prondéstico de
la enfermedad.

Las herramientas de que dispone la técnica son diversas,
dependiendo de las secuencias aplicadas (ver protocolo de
adquisicion) y de la administracion de contraste intravenoso
(gadolinio). La indicacion de RMC se puede realizar en el
momento del diagnéstico o durante el seguimiento, como
evaluacion prondstica.

7.1 Protocolo de adquisicion

Secuencias de contraste de fase: flujo adrtico (aorta ascen-
dente) y flujo pulmonar (tronco AP), grado de insuficiencia
pulmonar (fraccion regurgitante), indice de pulsatilidad
pulmonar (valora la distensibilidad de la AP como reflejo de
la postcarga dinamica: ([100 x (area sistolica-area diastolica)/
area diastélica], en un corte perpendicular al tronco de la AP).
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Secuencias SSFP (funcional, cine o sangre blanca): valora-
cion anatomica y funcional. Ejes longitudinales cardiacos (2,
3, 4 cdmaras de VI), eje corto (cuantificacion de volimenes
y masa VI-VD, fraccién de eyeccion de VI 'y VD), eje axial,
ejes sagitales (TSVD) y longitudinales de VD (2 camaras).

Secuencias de realce tardio (eco-gradiente, potenciadas en
T1): tras la administracién de contraste iv se obtienen
secuencias para evaluar la presencia de fibrosis intramio-
cardica, cuya localizacién habitual es a nivel de la insercién
de la pared libre anterior e inferior del VD en el septo inter-
ventricular. Es un factor de mal pronéstico independiente.

Angiografia pulmonar: aunque tiene menor resolucion espa-
cial que la TC multicorte, puede ser una alternativa eficaz
para valorar el arbol arterial pulmonar cuando la angioTC
no pueda realizarse o sea de calidad subdptima.

7.2 RMC en el diagnéstico

La RMC tiene una utilidad fundamental en el diagnéstico
etiologico de la enfermedad cuando se sospecha cardio-
patia congénita con shunt intra o extracardiaco. La posibilidad
de cuantificar la presencia (Qp/Qs), direccion y severidad
del cortocircuito hace imprescindible esta técnica ante una
sospecha clinica o ecocardiogréfica.

En aquellos pacientes en los que la ecocardiografia no
permite visualizar adecuadamente el corazén, la RMC tiene
una gran resolucion espacial que permite ver el remodelado
cardiaco inherente a la sobrecarga crénica de presién
(Figura 6, pagina siguiente). Asi, permite objetivar la presen-
cia de signos estructurales (dilatacion e hipertrofia del
VD, aplanamiento del septo interventricular, dilatacion del
tronco de la APy sus ramas, dilatacion de las venas cavas,
presencia de derrame pericardico, realce tardio en el septo
interventricular...) y cambios funcionales (disfuncion sisté-
lica del VD, reducciéon del GC, reduccion de la pulsatilidad
pulmonar, presencia de insuficiencia tricUspide, alteraciones
morfolégicas de la curva de velocidad/tiempo de la arteria
pulmonar -Figura 7, pagina siguiente-), tienen alta sensibi-
lidad y especificidad para sospechar la presencia de hiper-
tension pulmonar.
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Figura 6
A. Cuantificacion funcion sistolica. B: realce tardio.

Figura 7
Secuencia de contraste de fase flujo pulmonar

La angiografia pulmonar permite estudiar los drenajes
venosos sistémicos y pulmonares, la presencia de ductus
arterioso persistente, y en casos seleccionados de pacientes
con hipertensién pulmonar tromboembdlica crénica, en los
que la TC multicorte no se pudiera realizar o no resultara
definitiva, podria aportar informacion anatémica esencial.

7.3 RMC en el pronéstico

La RMC es una técnica prometedora en el seguimiento
de pacientes con HAP, ya que podria aportar informacion
precisa periédica, de una manera no invasiva (podrfa evitar
el cateterismo de seguimiento), de los parametros de funcion
cardiaca mas relevante: la funcion sistolica del VD (GC y
FEVD).

Varios estudios, todos ellos unicéntricos, han demostrado
que diversos parametros de estructura y funcion biventricular
son determinantes pronésticos de la enfermedad (Tabla II).
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Tabla Il

Parametros pronosticos obtenidos mediante RMC

CARDIO-RM

Pardmetro >84 ml/m?
Tamafo Vol. TD V.D >19 cm?/ m

Vol-latido V.D <25ml/m?

Funcion sistolica
FEVD basal - 6 m <35%

Postcarga Pulsatilidad AP <16%

. Presencia realce Si
Caracterizacion tisular

Interdependencia Vol. TD V.| < 40 ml/m?
ventricular

En otro estudio de seguimiento, los pacientes que tras
instaurar el tratamiento especifico para la enfermedad
conseguian elevar la FEVD>35% a los 6 meses de segui-
miento, independientemente de las RVP en el cateterismo,
tenfan mejor prondstico que aquellos que en los que la
FEVD <35%.

Por ultimo, la presencia de contraste en el miocardio minutos
después de su administracion (realce tardio) es un método
preciso para detectar fibrosis, y su presencia se correlaciona
con la severidad de la HAP, ademas de con un peor pronds-
tico.

7.4 Limitaciones

Las limitaciones fundamentales son la duracion de la prueba,
aproximadamente 45 minutos, y la contraindicacion en
pacientes con claustrofobia. Se ha demostrado que es segura
la desconexién transitoria de la bomba de treprostinil
subcutaneo y la transicién de las bombas de perfusion
de epoprostenol i.v. a bombas compatibles con el iman,
sin complicaciones inmediatas.
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EVALUACION DE LA CAPACIDAD FUNCIONAL

Dra. Angela Flox Camacho

Clase funcional de la OMS

(Adaptada de la clase funcional de la NYHA)

Clase Descripcion

| Pacientes con HP pero sin limitacion de la actividad fisica.
La actividad fisica cotidiana no causa disnea, fatiga,
dolor toracico o presincope.

Il Pacientes con HP y ligera limitacion de la actividad fisica.
Ausencia de sintomas en reposo. La actividad fisica cotidiana
causa disnea o fatiga, dolor toracico o presincope

n Pacientes con HP con marcada limitacion de la actividad fisica.
Ausencia de sintomas en reposo. La actividad fisica de intensidad
menor a la cotidiana provoca disnea, fativa, dolor toracico o
presincope.

\% Pacientes con HP con imposibilidad de llevar a cabo cualquier
actividad fisica sin sintomas. Presentan signos de insuficiencia
cardiaca derecha. Pueden tener disnea y/o fatiga en reposo.
Los sintomas se incrementan con cualquier actividad fisica.

Durante el seguimiento de los pacientes con hipertension
arterial pulmonar la evolucion de la clase funcional nos
permite valorar la respuesta al tratamiento. El paso de CF llI-IV
a CF II, se asocia con mejor prondstico.
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VALORACION DE LA CAPACIDAD DE ESFUERZO

Dra. Angela Flox Camacho

Para una valoracion objetiva de la capacidad de ejercicio,
se utilizan la prueba de caminar 6 minutos y la prueba de
esfuerzo cardiopulmonar o ergoespirometria.

Prueba de caminar 6 minutos

Es una prueba sencilla, barata, reproducible y el Unico
criterio de valoracion de ejercicio aceptado por la FDA
y la EMEA para los estudios que evaltan el efecto de un
tratamiento en la HAP. Refleja la capacidad de realizar las
actividades habituales. Tiene implicaciones prondsticas:
predice la supervivencia en pacientes en clase funcional
avanzada y ayuda a determinar la modalidad de tratamiento
y la respuesta al mismo'. Sin embargo, cuenta con limita-
ciones: no define la fisiopatologia que subyace a la pérdida
de capacidad funcional, depende enormemente de la moti-
vacion del paciente, de las comorbilidades asociadas, de su
origen demografico asi como de variables antropométricas,
siendo dificil establecer valores normales (que se hallarian
mediante formulas atn no validadas*; anexo 1), se ha
demostrado la existencia de un “efecto aprendizaje”, y un
“efecto techo”, que limita su capacidad para demostrar
empeoramientos/mejorias en aquellos que caminan mas
de 450 metros® y por ultimo, no es capaz de detectar la
presencia de fallo ventricular derecho, sobre todo en los
pacientes mas jévenes’. Por otro lado, un meta andlisis
recientemente publicado ha demostrado como la mejoria
en la morbimortalidad y la necesidad de trasplante observa-
da con los diversos farmacos empleados en la HAP, no se
asocia con un incremento significativo en la distancia reco-
rrida en la PC6M®.

Contraindicaciones
* Absolutas: inestabilizacién clinica.

e Relativas: frecuencia cardiaca basal >120 Ipm, tensién
arterial sistélica =180 mm Hg y/o diastélica =100 mm Hg.
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Protocolo

e Siempre ha de realizarse en un medio hospitalario, aunque
puede llevarse a cabo por un enfermero/a entrenado en su
realizacién y con posibilidad de acceso rapido a personal
médico.

e Se realizard en un pasillo recto, poco transitado y con una
longitud minima de 30 metros. El paciente ird y vendra a
lo largo de este pasillo. Podra descansar, de pie o sentado,
durante la prueba.

¢ Si el paciente utiliza oxigeno, habra de utilizarlo, pero el
paciente ha de transportar por si solo el tanque o mochila
del mismo.

e El paciente tomara su medicacion habitual.

e El paciente vestira ropa y calzado comodos. La ingesta
previa debe haber sido ligera. Es recomendable no realizar
ejercicio intenso en las dos horas previas.

e Se tomaran medidas basales de tension sistémica (TS),
frecuencia cardiaca (FC), saturacion de oxigeno y nivel de
disnea/fatiga basal mediante escala de Borg (anexo 2.)

e Las instrucciones que han de darse al paciente son: 1) caminar
lo més rapido posible, sin correr; 2) posibilidad de disminuir
el ritmo o incluso detenerse, apoyandose en la pared o
sentandose, el tiempo que precise, sin que el contador de
tiempo se detenga.

e El enfermero/a que realice la prueba indicara su comienzo
de la misma y cronometrara el tiempo. No debe caminar
junto a él, sino permanecer vigilando en el corredor.

* No se debe animar al paciente. Unicamente se le puede
informar del tiempo transcurrido, mediante frases cortas.

¢ Una vez terminada la prueba, se determinara la FC, TS, satura-
cién de oxigeno, sintomas durante la misma y escala de Borg.

¢ Alo largo del seguimiento del paciente, la prueba se reali-
zara siempre a la misma hora.

e Los resultados obtenidos se reflejan en la hoja de recogida
de datos (anexo 3).

Motivos de detenciéon precoz de la prueba: dolor de
pecho, disnea intensa, presincope/sincope, mal aspecto del
paciente (palidez, sudoracion).
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Anexo 1. Ecuaciones de referencia de la distancia
teodrica recorrida*

Hombres: (7,57 - alturae) — (5,02 - edadsis) - (1,76- pesors) — 309 m
Muijeres: (2,11 - alturaxn) — (2,29 - pesok) — (5,78 - edadsns) + 667 m

Anexo 2. Escala de Borg:
- 0: nada -6

- 0,5: muy, muy ligero - 7: muy severo

- 1: muy ligero -8
- 2: ligero -9
- 3: moderado - 10: muy, muy severo (maximo)

- 4: moderado-severo
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Anexo 3. Hoja de recogida de datos:

- Hospital Universitario
# M 12 de Octubre

SaludMadrid

Hoja de recogida de datos

NOMBRE DEL PACIENTE: ...t

DIAGNOSTICO:............... FECHA: ............ HORA: .......
EDAD: ..o PESO: i TALLA: L
O2 TeraPia vt
CONSTANTES BASALES ~ CONSTANTES DESPUES DE 6'
TA TA
F.Co F.Co
SAT.O2:iiiiie % SAT.02: ........... %

Escala de Borg ........ Escala de Borg ........

DISTANCIA RECORRIDA: ........ccoooieen metros.

ATS/D.U.E..............
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Ergoespirometria

Estudia de forma no invasiva, objetiva y totalmente reprodu-
cible la fisiopatologia de los sistemas respiratorio y cardio-
vascular en condiciones de estrés fisico, evaluando objetiva-
mente el grado de limitacion funcional y su mecanismo'
(descripcion de parametros ergoespirométricos en anexo 1).
Aunque su realizacion es compleja y requiere experiencia
para interpretarla, su aplicabilidad clinica en la HAP esta to-
talmente demostrada’. De hecho, en las Ultimas guias de la
Sociedad Europea de Cardiologia® es considerada una herra-
mienta indispensable, que también ha demostrado sus impli-
caciones pronosticas*®. Recientemente se han revisado los
objetivos del tratamiento, en cuanto a pardmetros de capa-
cidad funcional® (Tabla I).

Tabla |

Objetivos de tratamiento:
parametros de capacidad funcional®

Clase funcional WHO CFI-1

>440 metros

Test de 6 minutos P
(puede no ser Util en joven)

Oz pico >15 ml/kg/min. En pacientes
jovenes, valorar emplear el % respecto al
predicho (>60%, buen pronéstico;
>46%, aceptable)®

o Eq CO» <45

¢ Ausencia de criterios de cortocircuito D-|

Ergoespirometria

Puede llevarse a cabo en cinta sin fin o en cicloergémetro. En
cinta, el valor del VO: pico es un 5-10% superior. Los ciclo-
ergémetros de freno electromagnético estimar de forma
precisa de la carga de esfuerzo y los pardmetros espirométricos
sufren menos interferencias. Los protocolos de esfuerzo mas
empleados son los escalonados, con incrementos de potencia/
tiempo adaptados individualmente con el fin de que la dura-
cion de la prueba esté entre 8-12 minutos. Protocolos méas
cortos provocan una pérdida de la relacién lineal entre VO:
y la carga de esfuerzo y méas prolongados causan detenciones
por fatiga de grupos musculares o motivos ortopédicos.
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Contraindicaciones
Las mismas que para el PM6M.
Protocolo

e Siempre ha de realizarse por un médico, entrenado en rea-
nimacién cardiopulmonar, y en un medio hospitalario, con
disponibilidad de desfibrilador y material de reanimacion.

La prueba se realizara sin suplementos de oxigeno.

El analizador de gases debera se calibrado segun las instruc-
ciones del fabricante.

La preparacion del paciente (ropa, ingesta, ejercicio previo
y medicacién) es igual que para el test de 6 minutos. Fir-
mara consentimiento informado. Es recomendable un
breve periodo de pedaleo sin carga para que el paciente
se familiarice con el cicloergémetro.

Se tomaran medidas basales de TAS, ECG, FC, escala de
disnea/fatiga de Borg y Sa0s.

Es recomendable tomar uno o dos minutos de medidas ba-
sales y asegurarnos de que el paciente no presenta hiperven-
tilacion de origen psicoégeno (RER basal <0,85).

El paciente pedaleara a un ritmo constante, manteniendo
la cadencia de pedaleo dentro del intervalo que asegura
el mantenimiento de la potencia, hasta el agotamiento o
aparicion de sintomas limitantes, evitando hablar para no
provocar interferencias en las curvas espirométricas.

Los incrementos de carga se adecuaran a la capacidad fun-
cional del paciente: Clase I-ll, A 5 W / 30 segundos; Clase Il
A 5 watios / 45 segundos).

Se tomaré la TA cada 2 minutos (0 méas brevemente si fuera
preciso), y se realizard un registro ECG y de pulsioximetria
continuos. Es recomendable animar al paciente para tratar
de conseguir el mayor valor de VO: pico.

Se suprimira la carga del cicloergdémetro cuando el paciente
no pueda continuar. Este continuara pedaleando durante
un minuto para evitar hipotension arterial. Durante la recu-
peracion (3-5 minutos) continuaré el anélisis de gases
espirados, la monitorizacién ECG, de TAS y de SaO-.
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e Por Ultimo se llevarad a cabo el andlisis de los resultados:
determinacién de VO: pico, umbral anaerébico y resto de
parametros, estimando el porcentaje alcanzado respecto
a los valores tedricos para la edad, sexo, peso y altura'.

Indicaciones de detencién precoz de la prueba: deseo
del paciente de parar por sintomas limitantes (disnea, dolor
toracico, presincope), extrasistolia ventricular polimorfa
o frecuente, taquicardia ventricular, taquicardia auricular
sostenida, bloqueo auriculo ventricular de segundo o tercer
grado, descenso de tension arterial sistélica >20 mm Hg o
>240 mm Hg, desaturacién severa al esfuerzo (<80%,).

Respuesta al ejercicio de los pacientes con hiperten-
sion pulmonar: en estos pacientes es tipico la disminucion
de capacidad aerobica, expresada como una disminucién
del VO: en el pico y en el umbral anaerébico y de sus %
respecto a valores predichos asi como la presencia de distintos
grados de ineficiencia ventilatoria: incremento de los
equivalentes ventilatorios para el 02y CO:y de las cifras de
Pet Oz asi como descenso de la Pet CO:, tanto basales como
en el umbral anaerébico y en el pico de ejercicio’.

Anexo 1. Parametros espirométricos.

1. Consumo maximo de oxigeno (VO:max): maxima ca-
pacidad del organismo para extraer, transportar y utilizar
O: del aire inspirado en una situacion de esfuerzo maxi-
mo. Se expresa en ml/min, mi/kg/min o % del valor pre-
dicho para la edad, sexo, peso y altura. Este pardmetro
s6lo se obtiene en sanos. En cardidpatas trabajamos con
el consumo pico de oxigeno (VO:pico): cantidad de O:
que el organismo extrae del aire inspirado por una uni-
dad de tiempo en un esfuerzo realizado hasta la maxima
intensidad tolerada. Se expresa igual que VOmax.

2. Umbral anaerobio: valor de VO: por encima del cudl
comienza la produccién anaerdbica de energia. Se expresa
como % del VO: pico o % del UA predicho. Habitual-
mente se sitla en el 60% del VO:max predicho. El VO:en
el umbral anaerobio es un parametro submaximo
de capacidad aerébica, no dependiente del deseo del
paciente (o del médico) de detener la prueba.

Protocolos de actuacion en hipertension pulmonar

3. Produccién de dioxido de carbono (VCO:): cantidad
de CO: eliminada por el organismo por unidad del tiempo.

4. Cociente respiratorio (RER): VCO2/VO:. Es una medida
objetiva del grado de esfuerzo realizado: menos de 1, pobre
esfuerzo; mas de 1.1, esfuerzo excelente.

5. Pulso de oxigeno: cantidad de O: que se consume
durante un ciclo cardiaco completo (VO:/ FC). Es un indi-
cativo del gasto cardiaco.

6. Equivalentes ventilatorios para el oxigeno (VE/VO: o
EqO2) y para el CO: (VE/VCO: 0 Eq CO:): ml de aire que
deben ventilarse para extraer o eliminar 1 ml de Oz 0 CO
respectivamente. Cuanto menor sea su valor, mayor
eficiencia ventilatoria. Se debe considerar, por haber
demostrado su valor prondstico, el valor del equivalente
ventilatorio para el CO: en el umbral anaerobio

7.Pet Oz 'y Pet COz: presion parcial de O o CO: al final
de la espiracion. A menor Pet Oz y mayor Pet CO:, mayor
eficiencia ventilatoria. De ambos, el mas empleado es la
Pet CO:, debiendo expresarse su valor basal, en el umbral
anaerobio y en el pico de esfuerzo.

8. Reserva ventilatoria: se estima como 1 — VE max (venti-
laciéon maxima) / MVV (maxima ventilacién voluntaria).
Oscila entre 30-50% y no puede ser inferior al 20%. En
este caso, patologia broncopulmonar puede estar impli-
cada. En la HP, es raro que se consuma la reserva ventila-
toria.

En toda ergoespirometria se debe estimar si es posible el
umbral anaerobio, con el fin de conocer en este momento
el valor del VO, del Eq CO: y de la Pet CO:. Se considera
gue se ha alcanzado el umbral anaerobio en el momento en
el que el Eq O:2 comienza a aumentar, sin que lo haga el Eq
CO:2. Este momento coincide con el aumento de la Pet O:
mientas que en la curva de la Pet CO: observamos que se ha
alcanzado una meseta.

Criterios de cortocircuito derecha-izquierda': se produ-
ce generalmente a través de un foramen oval permeable.
Cuando ello ocurre, se produce un incremento brusco y
mantenido de la ventilacion, del RER, del Eq O:y CO:y de la
Pet CO:, con un descenso brusco y mantenido de la Pet O2.
Esto suele ocurrir al inicio del ejercicio. No es raro que se
consuma la reserva ventilatoria y se produzca desaturacion.
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PROTOCOLO DE DIAGNOSTICO HEMODINAMICO:
CATETERISMO CARDIACO DERECHO, TEST AGUDO

VASODILATADOR Y ARTERIOGRAFIA PULMONAR

Dra. Maria Teresa Veldzquez Martin

Cateterismo derecho

El cateterismo cardiaco derecho (CCD) juega un papel funda-
mental en la evaluacion de los pacientes en los que se
sospecha hipertension pulmonar (HP). Permite determinar
directamente de forma invasiva la presion arterial pulmonar
(PAP), siendo el gold standar para el diagnéstico de HP.

Debe sospecharse HP en cualquier paciente con disnea al
ejercicio no explicada por otros motivos, sincope y/o signos
de disfuncién de ventriculo derecho. El ecocardiograma sigue
siendo la herramienta de “screening” mas importante en la
fase de deteccién de la enfermedad, pero sélo proporciona
una estimacién de la PSP que en ocasiones es inferior o
superior a la real, por lo que no puede establecerse el diag-
noéstico de HP en base a éste, siendo obligado el CCD para
confirmar el diagnostico.

Por tanto, el CCD debe realizarse en todos los pacientes en
los que se sospecha HP para establecer el diagnostico de
HP. Ademas, permite evaluar la severidad de la enfermedad
dado que algunas variables hemodindmicas como la PAPm,
la presion de auricula derecha y el gasto cardiaco tienen
importancia prondstica.

Definicién de hipertensién pulmonar

La HP se define como una PAPm >25 mmHg en reposo
determinada mediante cateterismo derecho.

Segun el ultimo simposio mundial de HP la resistencia
vascular pulmonar no debe formar parte de la definicion
general de HP, pero si son necesarias para establecer qué
pacientes tienen hipertension arterial pulmonar (HAP), defi-
niéndose ésta como HP precapilar, es decir, PAPm >25
mmHg, presion de oclusion de arteria pulmonar (POAP) <y
RVP >3 U.Wood.
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¢Como se realiza el cateterismo cardiaco derecho?

Para que la informacion aportada por el CCD sea de utilidad,
éste debe ser realizado de forma apropiada y los datos deben
ser interpretados con exactitud y precision.

* Debe realizarse en una sala de hemodindmica o en una
unidad de intensivos.

e Ayunas de al menos 3 horas. Una dosis baja de benzodia-
cepinas puede evitar que desarrolle taquicardia o afecta-
cion hemodinamica secundaria a ansiedad.

e Monitorizar durante todo el procedimiento la frecuencia
y el ritmo cardiacos, la saturacién arterial de oxigeno y la
tension arterial.

e Habitualmente se canaliza una via central para la insercion
del catéter de Swan-Ganz aunque también puede reali-
zarse a través de la vena basilica o cefélica del antebrazo.
La Tabla | detalla las ventajas y desventajas de los diferentes
accesos. En ocasiones es necesario determinar la presién
telediastolica del ventriculo izquierdo (PTDVI), para lo cual
puede canalizarse durante el mismo procedimiento una
arteria.

El nivel en el que se establece el cero para el transductor
de presién tiene un impacto importante en los resultados
hemodinamicos, sobre todo en la POAP y la PAD. El cero
debe situarse en la linea mediotoracica con el paciente en
decubito supino, en el punto medio entre el esternon y la
mesa de hemodinamica. Este punto representa el nivel de
la auricula izquierda.

Todas las mediciones intracardiacas deben realizarse en el
momento en el que la influencia de la presion intratoracica
en la determinaciéon de presién intracardiaca es menor.
Esto ocurre al final de la espiracién, cuando la presién intra-
toracica se aproxima mas a la presion atmosférica.

La heparina sodica intravenosa debe suspenderse 6 horas
antes del procedimiento. Si recibe heparina subcutanea
no debe administrarse ésta el dia del procedimiento. Si
estd en tratamiento con anticoagulantes orales deben
suspenderse 72 horas antes de realizar el procedimiento.
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Tabla |

Acceso venoso para realizar el
cateterismo cardiaco derecho

Acceso Ventajas

Vena yugular Facil acceso

interna derecha a la arteria
pulmonar.

Puede realizarse

sin fluoroscopia.

Vena subclavia Fécil acceso
a la arteria
pulmonar.

Vena femoral
Puncién
compresible.

Vena antebrazo Fécil canulacion.
Fécil acceso
a la arteria
pulmonar.
Puede realizarse
sin fluoroscopia.
Puncién
compresible.

Fécil canulacion.

Desventajas Complicaciones

Puede ser dificil Hematoma,

canalizarla. neumotorax
y obstruccion
traqueal.

Puncién no Neumotorax

compresible. y hemotérax.

Acceso arterial Hematoma.

pulmonar

complicado.

Riesgo de

infeccién.

Reposo posterior

en cama.

Requiere

fluoroscopia.

La vena puede Hematoma.
ser fragil o de

pequeno tamano

para insertar

un introductor

de 7 F.

Determinaciones hemodinamicas
que deben hacerse durante el CCD

* Medida directa de la presion arterial pulmonar (PAP).

® Presion auricular derecha (PAD).

e Presion de oclusion de arteria pulmonar (POAP). Debe
hacerse la media de 3 determinaciones tomadas al final

de la espiracion.
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e Gasto cardiaco (GC). El patron oro para la determinacion
del GC es el método directo de Fick, método que requiere
medida directa del consumo de oxigeno. Dado que esto
mayoritariamente no es viable, se utiliza de forma generali-
zada el método indirecto de Fick que utiliza valores estimados
de consumo de oxigeno a partir de tablas. Esta aproxima-
cion es aceptable, pero introduce errores. Por tanto el
método preferible para determinar el GC es por termodi-
lucidn (se hace la media de 3 determinaciones), método
que ha demostrado valores fiables incluso en pacientes
con GC muy bajo y/o insuficiencia tricuspide severa.
En presencia de cortocircuito intracardiaco, el GC debe
calcularse por el método de Fick.

Resistencia vascular pulmonar (RVP): (PAPmedia-POAP)/
GC. Es un pardmetro muy preciso en la valoracion de la
existencia de enfermedad vascular pulmonar. Su valor
normal es <3 unidades Wood (o 240 dinas/sg/cm™).

Gradiente transpulmonar (GTP): Se calcula como la
diferencia entre la PAPm y la POAP; el valor normal es
<12 mmHg, expresa el grado de componente reactivo de
la HP. Los pacientes con HP y un gradiente transpulmonar
normal tienen HP secundaria a una transmision pasiva de
la elevacion de la presion postcapilar. A mayor gradiente
transpulmonar mayor el componente reactivo precapilar,
secundario a vasoconstriccion y/o remodelado vascular
pulmonar.

e Saturacion venosa (SvO:2) mixta AP (saturacién O: arteria
pulmonar).

e Si hay dudas de la existencia o no de cortocircuito intra-
cardiaco debe realizarse una serie oximétrica completa
que lo confirme o descarte (saturacion de vena cava
superior, vena cava inferior, auricula derecha, ventriculo
derecho y arteria pulmonar).

Estudio de la POAP durante el CCD

Una correcta medicion de la POAP durante el CCD es funda-
mental, ya que distingue el origen precapilar o postcapilar
de la HP, es decir, aclara si la elevaciéon de la PAP se debe a
elevacion de RVP (POAP normal), o si se trata de hiperten-
sién venosa pulmonar (POAP elevada).
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Segun el ultimo simposio mundial de HP, el punto de corte
para HP precapilar debe mantenerse en 15, de forma que
una POAP >15 mmHg excluye HP precapilar.

La medicién de la POAP se afecta de forma significativa por
las oscilaciones de la presién intratoracica, especialmente
en pacientes obesos o con enfermedad pulmonar. Este
efecto es menos marcado al final de una espiracién normal,
momento en el que debe determinarse la POAP.

Estudios antiguos mostraron una gran correlacion entre la
PTDVI al final de la espiracion y la POAP. Por este motivo la
POAP se usa como equivalente de la PTDVI al final de la espi-
racion. Estudios recientes han comparado la validez de la POAP
con la PTDVI observando poca correlacion entre ambas. Esto
se debe a que la POAP no se determina de forma correcta ya
que en la mayoria de los laboratorios de hemodinémica la
medida de la POAP se obtiene mediante una media digital
en lugar de dar la medida al final de la espiracién, que de
forma consistente es menor que la POAP medida al final de
la espiracion y que la PTDVI medida al final de la espiracion.

Estos errores de diagnostico muchas veces resultan en que
pacientes con HP del grupo 2 se clasifiquen erréneamente
como grupo 1y reciban farmacos vasodilatadores indicados
para la HAP, lo cual puede tener graves consecuencias en
cuanto al pronéstico clinico, ademas de importantes implica-
ciones econémicas.

Por tanto, a la vista de estos hallazgos, en los pacientes eva-
luados por sospecha de HP en los que se utilice la POAP
como un equivalente de la PTDVI, debe ser la POAP medida
al final de la espiracién normal (no es necesario inspiracion
profunda) la que se utilice para establecer a qué grupo diag-
nostico pertenece el paciente, evitando asi diagnésticos
errdneos (Figura 1, pagina siguiente). Esta determinacion se
obtiene inmediatamente antes de la deflexidn negativa del
trazado de presion.

Para confirmar una adecuada posiciéon de la punta del catéter
durante la medicion de la POAP, ademas del control fluo-
roscopico y de la morfologia de la curva, podemos hacer
una determinacion de la saturacion de oxigeno de la sangre
extraida del extremo distal del catéter con el balén inflado.
Si el catéter esta correctamente enclavado, la saturaciéon de
esa sangre debe ser similar a la saturacién arterial sistémica
del paciente en ese momento.
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Figura 1
Momento adecuado para medir la POAP,
al final de la espiracion
La POAP media medida de forma digital es 15mmHg, sin embargo,
si medimos la POAP al final de la espiracion (inmediatamente antes
del inicio de la disminucion de la presion, flechas) es de 23 mmHg.

¢Cuando debemos realizar cateterismo izquierdo
en un paciente con HP?

El resultado de la POACP debe ponerse siempre en contexto
clinico ya que son frecuentes los errores en su determi-
nacién debido, por ejemplo, a confundir una presién amor-
tiguada de la arteria pulmonar con la POAP o a no tener
en cuenta los efectos de las variaciones respiratorias en la
medida de la POAP. Asi, si el paciente tiene una alta proba-
bilidad de presentar HP por disfuncién diastélica del
ventriculo izquierdo (por edad avanzada, hipertensién arte-
rial sistémica y obesidad), el hallazgo de un aumento de
la POAP es méas compatible con el cuadro clinico que si
un paciente carece de las comorbilidades asociadas con
frecuencia con esta entidad.
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El grupo de trabajo de HP reunido en Niza no recomienda la
realizacion de cateterismo izquierdo en todos los pacientes
con HAP para confirmar este diagnéstico, especialmente
cuando ni la historia del enfermo ni los hallazgos ecocar-
diogréficos sugieren la presencia de disfuncién del VI. Sin
embargo, el umbral para realizar cateterismo izquierdo
debe ser bajo en pacientes con datos ecocardiograficos de
disfuncion sistélica y/o diastolica asi como en pacientes con
factores de riesgo para enfermedad coronaria o disfuncion
diastolica del VI.

De igual forma, en aquellos pacientes en los que durante
la realizacién del CCD se encuentra una POAP al final de la
espiracion elevada en ausencia de sospecha de patologia
del lado izquierdo del corazon (auricula izquierda de tamano
normal, ausencia de marcadores ecocardiogréficos de presion
de llenado de VI elevada y ausencia de factores de riesgo
para disfuncion diastélica de VI), una vez comprobada la
calibracién del transductor de presion y una correcta posicion
distal del catéter de Swan-Ganz, debe realizarse un catete-
rismo izquierdo para confirmar esa POAP, determinando direc-
tamente la PTDVI al final de la espiracion. Es decir, en caso
de duda sobre la fiabilidad de la determinacion de la POAP,
lo cual puede influir en el curso del tratamiento al clasificar
errbneamente una HP en un grupo que no le corresponderia,
es preciso efectuar un cateterismo cardiaco izquierdo.

El cateterismo cardiaco izquierdo también es necesario en
las raras circunstancias en las que no puede estimarse la POAP
de forma segura en el CCD al no conseguir avanzar lo suficiente
para enclavar adecuadamente el catéter de Swan-Ganz o
cuando no se consigue un trazado de presion adecuado.

Sobrecarga de volumen en la HP asociada
a disfuncion diastélica del ventriculo izquierdo

Esta entidad es uno de los diagndsticos diferenciales mas
dificiles y que muchas veces pasa desapercibido en los
pacientes con HP. Los pacientes con disfuncion diastolica
del ventriculo izquierdo (VI) pueden tener una POAP/PTDVI
minimamente elevada o en el limite alto de lo normal en
reposo, sobre todo si han sido tratados con diuréticos, de
forma que puede interpretarse erroneamente su HP como
de origen precapilar.
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Se ha sugerido que una sobrecarga de volumen durante el CCD
puede desenmascarar esta entidad. La administracion de 1 litro
de suero salino (SS) en 6-8 minutos en pacientes sanos no
produce una elevacion de la POAP mayor de 11 mmHg. Sin
embargo, en pacientes con disfuncién diastélica del VI la
administracién de 500 ml de SS en 5-10 minutos produce
una elevacion desproporcionada de la POAP, >15 mmHg,
identificando a estos pacientes. Una sobrecarga de 500 cc
de SS es segura y parece identificar aquellos pacientes con
HP secundaria a disfuncién diastélica del VI con POAP basal
normal, diferencidndolos de los pacientes con HAP. Sobre-
cargas con volimenes mayores de SS pueden producir eleva-
cion de la POAP incluso en pacientes sanos, por lo que no se
recomienda. Asi, en pacientes con factores de riesgo para
disfuncion diastélica del VI (Tabla Il) y POAP normal, reco-
mendamos realizar un CCD con sobrecarga de volumen.

Tabla Il

Factores que sugieren disfuncion diastolica del
ventriculo izquierdo

Caracteristicas clinicas

Edad>65 anos

Presion sanguinea sistolica elevada
Presion de pulso elevada
Obesidad

Sindrome metabolico
Hipertension arterial

Cardiopatfa isquémica

Diabetes mellitus

Fibrilacion auricular

Ecocardiograma

Aumento de tamafio de la auricula izquierda
Hipertrofia del ventriculo izquierdo

Presencia de indicadores ecocardiograficos de la presion
de llenado del VI elevada

Reevaluacion post-ecocardiografia

Respuesta sintomatica a los diuréticos
Aumento exagerado en la presion arterial sistélica durante el ejercicio
Reevaluacion de la radiografia toracica concordante con insuficiencia cardiaca
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Consiste en infundir 500 cc de suero salino fisiolégico en
5-10 minutos determinando cada 250 cc la POAP y PAP.
Se detiene la sobrecarga cuando la POAP >18 mmHg y/o
aparecen sintomas, o cuando se completa la misma. Se
considera diagndstico de disfuncion diastélica del VI una
POAP >18 mmHg con o sin sintomas y una POAP >15
mmHg con sintomas. No obstante, el resultado de la sobre-
carga de volumen debe ser interpretado con precaucion, y
no debe utilizarse en solitario para descartar un diagnéstico
de HAP.

Test agudo vasodilatador

El estudio de la vasorreactividad del lecho vascular pulmonar
juega un papel muy importante en el diagnoéstico, manejo y
prondstico de los pacientes con HAP.

La presencia de vasorreactividad pulmonar en el test vasodi-
latador agudo identifica a los pacientes que se beneficiaran
de un tratamiento prolongado a largo plazo con bloquea-
dores de los canales del calcio (BCC). El tratamiento empirico
con BCC sin la realizacion previa del test vasodilatador
agudo es totalmente desaconsejable debido a los posibles
efectos adversos severos. Debido al riesgo potencial de
compromiso hemodindmico severo secundario al efecto
vasodilatador agudo de los BCC, el test vasodilatador
agudo solo debe realizarse con vasodilatadores pulmonares
potentes de accion rapida y vida media corta y en centros
con experiencia para minimizar los riesgos. Los farmacos
utilizados en los tests vasodilatadores agudos pueden verse
en la Tabla Ill (pagina siguiente).

El paciente se considera respondedor al tratamiento con
calcioantagonistas cuando se cumplen las 2 condiciones:

1) Respuesta positiva en el test de vasodilatacion aguda
realizado en el cateterismo derecho,

2) Confirmacion hemodindmica a los 6 meses de tratamiento
con calcioantagonistas de practica normalizaciéon de las
presiones pulmonares (PAPm <30 mm Hg) .
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Tabla lll
Vasodilatadores mas utilizados en el test

vasodilatador agudo en la HAP
Via de administracion, vida media, rango de dosis,
incremento de dosis y efectos secundarios.

. Oxido
Epoprostenol Adenosina lloprost nitrico
Adminis- Intravenoso Intravenoso  Inhalado Inhalado
tracion
Vida 3 min 5-10sg 5-25 min 15-30 sg
media
Rango 2-12 ng/kg/min  50-350 5mcg en 10-80 ppm
de dosis mcg/kg/min - boquilla
Dosis 2 ng/k/min 50 mcg/k/min - 5 mcg en 10-20 ppm
cada 10 min cada 2 min boquilla durante
5 min
Efectos Dolor de cabeza, ~ Opresion Dolor de Ninguno
secundarios enrojecimiento torécica, cabeza
facial, nauseas disnea Enrojecimiento

¢Como se realiza el test vasodilatador agudo?

e Administracion intravenosa/inhalada de dosis inicialmente
bajas y progresivamente crecientes del vasodilatador utili-
zado.

e Registro de la PAPm, POAP media, GC y célculo de RVP,
tension arterial sistémica, frecuencia cardiaca, SvO: y satu-
racion arterial periférica cada 10-15 minutos segun se
vaya incrementando la dosis del vasodilatador.

e E| incremento de dosis debe interrumpirse si se produce:
- Una caida de la TA del 30% o por debajo de 85 mmHg
- Un aumento de la FC del 40% o >100 Ipm

- Una caida de la FC <65 Ipm con hipotensién arterial
sintomatica

- Efectos secundarios no tolerables (cefalea, rubor facial o
nauseas)

- Respuesta positiva alcanzada

- Méaxima dosis del vasodilatador administrada.
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En el anexo | figura la Tabla utilizada para realizar el test
agudo con ON en nuestra unidad.

:Qué se considera respuesta positiva
en el test vasodilatador agudo?

En la Tabla IV se define cuando debemos considerar una
respuesta vasorreactiva aguda como positiva.

Tabla IV

Criterios de respuesta positiva
en el test vasodilatador agudo

Se requieren todos los criterios

* Reduccion de la presion arterial pulmonar media > 10 mmHg

e La presion arterial pulmonar media alcanza un valor absoluto <40 mmHg

¢ El gasto cardiaco no se modifica 0 aumenta.

¢A qué pacientes con HAP debe realizarse
test vasodilatador agudo?

Los pacientes en los que se debe realizar siempre test agudo
vasodilatador son los pacientes con HAP idiopatica. En los
demas pacientes del grupo 1 en el momomento actual el
test agudo vasodilatador no se recomienda en la préactica
clinica.

En los pacientes en clase funcional IV o con datos evidentes
de insuficiencia cardiaca (IC<2 I/m/m? y PAD >15 mm Hg)
no se recomienda realizar prueba aguda vasodilatadora.
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Anexo l. Hoja de evaluacion hemodinamica.

Prueba farmacologica en HAP con 6xido nitrico inhalado

PACIENTE:
Fecha:
Diagnéstico:
TA. PAD PAPs PAPd PAPm PCP GC Sat0: Sat0:
AP A0
BASAL

Postinhalacion
(5-10 minutos)

Nuestro protocolo consiste en la inhalacion durante 5 a 10 minutos de oxido
nitrico (NO) a 20 ppm. Determinamos los parametros basales y se repiten las
determinaciones a los 5 m de inicio de la prueba. Desde un punto de vista practico
recomendamos mantener la inhalacion durante todo el tiempo que dure la
mediciéon de parametros debido a la corta vida media del NO.
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Arteriografia pulmonar en la
HP Tromboembodlica Crénica

Las técnicas de imagen son el pilar del diagnostico de la
hipertensién pulmonar tromboembdlica créonica (HPTEC).
La arteriografia pulmonar precedié a la mayoria de técnicas
de imagen actuales y fue durante muchos afnos la técnica
de elecciéon en el diagnostico de esta enfermedad. En la
actualidad la técnica de eleccién para la deteccién de
la HPTEC es la gammagrafia de ventilacion perfusion. En
el caso de que ésta sea anormal, la siguiente técnica de
imagen segun el algoritmo diagndstico del Ultimo simposio
sobre HP (Niza 2013) es la arteriografia pulmonar que sigue
considerandose en el Ultimo congreso mundial de HP el
patrén oro para el diagndéstico de confirmacion de HPTEC.
Esta técnica tiene ademas la ventaja de dar informaciéon no
solo sobre imagen sino también sobre pardmetros hemo-
dindmicos, ya que puede realizarse en el mismo procedi-
miento el cateterismo cardiaco derecho.

Por tanto, esta técnica sigue siendo una de las herramientas
diagnosticas en los pacientes con sospecha de HPTEC, siendo
ademas complementaria a la TC para la valoracién de la
accesibilidad quirtrgica de los trombos organizados en los
pacientes que pueden ser candidatos a cirugia de endarte-
rectomia pulmonar. La afectacién de las ramas principales,
arterias lobares o segmentos proximales de ramas segmen-
tarias suele ser accesible quirdrgicamente.

Cuando se realiza por un hemodinamista experimentado, la
arteriografia pulmonar es un procedimiento seguro, incluso
en pacientes con HP severa.

¢Como se realiza?

¢ Debe realizarse de forma estandarizada en el laboratorio
de hemodinamica.

e Canalizar vena del antebrazo, yugular interna o femoral e
insertar introductor de 6-8 F.

e Administracion de oxigeno durante el procedimiento para
mantener una adecuada saturacion arterial de oxigeno.

e Monitorizacion continua de la TS, de la FC y de la Sa0Oa.
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e Catéter de 6 french con agujeros laterales para inyectar
el contraste con bomba (multiusos, Berman, pig-tail)
preferiblemente multiusos, mas facilmente dirigible a
las diferentes arterias lobares para realizar angiografias
selectivas.

e Inyecciones con bomba precedidas de test para evitar
inyectar con bomba a alta presion en una rama segmen-
taria o subsegmentaria (riesgo de perforacion).

e Inyecciones secuenciales unilaterales en proyecciéon ante-
roposterior en arterias lobares superiores e inferiores
de ambos pulmones y en proyeccién lateral en ambas
arterias lobares inferiores para evitar la superposicion de
ramas: en el lado derecho, la superposicion de la rama del
l6bulo medio con las ramas del l6bulo inferior y con la
rama segmentaria superior del l6bulo inferior y, en el lado
izquierdo, de las ramas del I6bulo inferior con la lingula y
con la rama segmentaria superior del lébulo inferior.
(Figura 2).

e Utilizar contraste no i6nico para evitar reacciones
adversas (tos y enrojecimiento facial) y afectacion hemo-
dindmica.

e El volumen en cada inyeccién varia entre 10 y 30 ml a
una velocidad de 6-20 ml/s, con ajustes individuales en
funcién del GC, la PAP y la situacion del lecho vascular
pulmonar de cada paciente.

Patrones angiograficos en la HPTEC

En algunos pacientes los tromboembolismos agudos de
pulmén no se resuelven adecuadamente, de forma que los
trombos experimentan grados variables de organizacion,
recanalizacion, retraccion y endotelizacion formando los
distintos patrones angiograficos que se observan en esta
enfermedad (Tabla V, paguina siguiente).

Normalmente los pacientes tienen varios de estos hallazgos
y, excepto en el raro caso de la oclusion unilateral de una
arteria pulmonar principal secundaria a un trombo crénico,
ambas arterias pulmonares estan afectadas.
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Figura 2
Arteria pulmonar derecha en proyeccion anteroposterior y lateral.
Superposicion de ramas.
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Arteria pulmonar izquierda en proyeccion anteroposterior y lateral.
Superposicion de ramas.
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Tabla V

Patrones angiograficos en la HPTEC

Terminaciones saculares de ramas segmentarias

Membranas o bandas

Irregularidades parietales con apariencia dentada de la luz del vaso
Estrechamiento abrupto de los vasos pulmonares mayores

Obstruccion de la arteria pulmonar principal o
de las ramas lobares en origen

Dilatacion de las arterias centrales con afilamiento irregular
de la vasculatura periférica
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3. TRATAMIENTO

EMBARAZO EN LA HAP Y

PLANIFICACION FAMILIAR

Olga Villar y Teresa Mombiela

PROTOCOLO EMBARAZO E
HIPERTENSION PULMONAR

1. Embarazo en las pacientes con HAP

La hipertensién pulmonar es una enfermedad rara que afecta
a las mujeres en edad fértil, y el embarazo en estas pacientes
tiene una mortalidad materno-fetal del 30-50% segun las
series recogidas histoéricas recogidas en la literatura. Aun-
que el tratamiento con los nuevos farmacos de la hiperten-
sion pulmonar durante el embarazo ha tenido un impacto
favorable en la supervivencia de las pacientes en la Ultima
década (mortalidad de serie en contexto de existencia de
nuevas terapias del 20-30%), en las gufas clinicas actuales
se desaconseja el embarazo y se considera una indicaciéon
de aborto terapéutico por el elevado riesgo que conlleva.
Unicamente se contempla una actitud permisiva con la bus-
gueda activa de la concepcion en aquellas pacientes res-
pondedoras en tratamiento con calcioantagonistas, previa
confirmacién de mantenimiento de la respuesta hemodina-
mica por cateterismo y con el conocimiento de los futuros
padres del riesgo de perder el perfil benigno de la enferme-
dad.

El embarazo comporta una serie de cambios fisiolégicos en
el sistema cardiovascular (Tabla 1), que se inician ya en el pri-
mer trimestre (3-5% semana), alcanzan su maximo al final
del segundo y el inicio del tercero, y que se prolongan has-
ta 1,5-2 meses tras el parto; cambios que, ante la presencia
de hipertensién pulmonar, con RVP fijas y altas incapaces de
amortiguar el incremento de volumen debido al remodela-
do vascular pulmonar, pueden ser mal tolerados y conducir
al desarrollo de complicaciones.
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Tabla |
Adaptacion cardiovascular durante el embarazo

Pardmetro

Volumen sanguineo

Gasto cardiaco

Volumen sistélico
Frecuencia cardiaca
Resistencia vascular sistémica
Presion arterial media
Presion arterial sistolica
Presion aterial diastolica
Presion venosa central
Presion oncética del plasma

Hemoglobina

Media de cambio
+35%

+40-43%

+30%

+16-17%

-16-21%

No cambio significativo
-3-5 mmHg

-6-10 mmHg

No cambio significativo
-14%

2,1 g/dl

2. Diagnéstico de la HAP en el embarazo

| Sintomas: disnea progresiva desproporcionada, angina o sincope |

\

/

| ECOCARDIOGRAMA: HTP posible

\

/

| Cateterismo ca

rdiaco derecho

\

i

Proceder con la estrategia elegida

(aborto vs. continuar el ambarazo)

\

/

Estudio etiolégico una vez finalizada la gestacion
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3. Manejo general de la situacion tras el diagnéstico

DIAGNOSTICO DE LA HAP ANTES DEL EMBARAZO

Sl NO
I
Y Y Y Y
Respondedora | |, epoprostenol Antes de la Después de la
. semana 22 semana 22
SC teprostinil
G H lNHAIEFE)rOSt
HEMODINAMICA Sildenafio
NORMAL
\]
, NO | IV epoprostenol
SI NO ABORTO TERAPEUTICO }—» INH iloprost
. . Sildenafilo
CONTINUAR CON CESAREA A LAS
EL EMBARAZO 32-34 SEMANAS

4. Seguimiento del embarazo

e Derivacion a centros de referencia en HAP.

e Seguimiento por un equipo multidisciplinar (anestesistas,
obstetras y médicos expertos en el manejo de la hiperten-
sién pulmonar)

e Establecer el perfil de riesgo de complicaciones (Tabla I,
pagina siguiente) y establecer los calendarios de actua-
cion en caso de que no se produzcan complicaciones
durante la gestacion.

® En general, en pacientes asintomaticas y de bajo riesgo,
revisiones mensuales hasta la semana 24, cada 15 dias
hasta la semana 30 y semanalmente hasta la fecha de
cesarea programada.
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Tabla Il

Estratificacion del riesgo de complicaciones.

Pardmetros Bajo riesgo Alto riesgo

Clase funcional

(NYHA) -1l -1V

Hemodinamica

® Presion AD normal (7 mmHg) sin >12 mmhg
diuréticos.

* [ndice RVP/RVS <0,5. >0,75

* PAPm < 35 mmHg >55 mmHg

* PCP Normal (8-12 mmHg)

¢ Gasto cardiaco Normal Reducido

o |C Mayor 2,8 I/min/m? Menor 2,2 I/min/m?
Sin desviacion del eje Eje desviado

ECG
a la derecha ala derecha

Ecocardiografia

¢ Tamario auricula Normal Dilatacion severa

derecha

¢ Aplanamiento septal Ausente Presente

¢ Hipertrofia VD Leve Severa

* TAPSE Mayor 18 mm <18 mm

Laboratorio:

o Elevacion del No Si

NT-proBNP
¢ Aclaramiento >60 mil/min. < 60 mUmin

de creatinina

Monitorizacién mas estrecha en presencia de sintomas o
pacientes de alto riesgo, guiada por la sintomatologia de
la paciente. En general revisiones cada 2 semanas desde
el comienzo del segundo trimestre, y semanales desde la
semana 26-28, cuando los cambios hemodindmicos se
encuentran plenamente establecidos.

Protocolos de actuacion en hipertension pulmonar

Monitorizacién ecocardiogréfica de la funcion de ventri-
culo derecho con determinacion en mes previo a la con-
cepcién o inmediatamente al conocerla para poder esta-
blecer un adecuado basal para seguimiento posterior. En
pacientes de bajo riesgo se repetira la prueba en el tercer
trimestre, mientras que en las pacientes de alto riesgo se
harad uno cada trimestre. También se realizara un ecocar-
diograma ante sospecha de deterioro de la capacidad de
esfuerzo superior a la esperable por el avance de la ges-
tacion, con el fin de detectar signos que indiquen la clau-
dicacion del ventriculo derecho (crecimiento AD, dilata-
cion y disfuncion de VD, derrame pericardico)

Monitorizacién de niveles de BNP con determinacion
basal al conocer el embarazo y posteriormente en el ter-
cer trimestre en caso de pacientes de bajo riesgo, y tri-
mestral en pacientes de alto riesgo.

Monitorizacién de la capacidad funcional con test de 6
minutos en cada visita médica programada.

Se recomienda seguimiento ecocardiografico mas estre-
cho del feto, a criterio del obstetra, por ser mas frecuen-
te la aparicion de retraso del crecimiento.

En caso de amenaza de parto prematuro (APP) se iniciara
tocolisis con tractocile (Atosiban) iv segun protocolo habi-
tual.

En situaciones que requieran maduracién fetal (APP, cesa-
rea programada antes de las 34+6 semanas...), se admi-
nistrara la pauta habitual de betametasona 12mg/24h im,
2 dosis.

Visitas cada 7-10 dias tras el alta después del parto duran-
te el primer mes, y mensuales durante los 3 siguientes
meses.

Electrocardiograma basal. En caso de documentarse fre-
cuencias cardiacas superiores a 100 Ipm o sospecha de
arritmia de nueva aparicién en la exploracion fisica se
repetird la prueba.
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5. Recomendaciones generales durante el embarazo

e Se ofrecerd a toda paciente con diagnéstico de embarazo
y HAP la posibilidad del aborto terapéutico por la gran
morbimortalidad asociada para la madre.

e | as pacientes durante la gestacion deben reducir su acti-
vidad fisica y evitar la hipoxemia con 02 suplementario si
€es preciso.

e Se recomienda anticoagulacion profilactica con heparinas
de bajo peso molecular durante la gestacion y el puer-
perio.

e Se evitara el uso de antagonistas de los receptores de la
endotelina por haber demostrado teratogenicidad grave
en estudios con animales.

e Consumo cuidadoso de la sal.
e Evitar periodos largos de inmovilidad.

e Recomendaciones higiénico-dietéticas similares al del
resto de embarazadas.

6. Tratamiento farmacolégico en el embarazo

e Pacientes respondedoras al test agudo de vasodila-
taciéon en tratamiento con calcionatagonistas: man-
tener el tratamiento con calcioantagonistas en todo
momento incluidos los periodos del parto y el puerperio.

e Pacientes de bajo riesgo:

- Pacientes sin tratamiento farmacolégico previo:
se iniciara tratamiento oral con sildenafilo.

- Pacientes en monoterapia con sildenafilo oral:
se mantendra invariable.

- Pacientes en monoterpia con una ARE o tadalafilo:
Conversion a sildenafilo por ser el farmaco oral de
mayor experiencia en este terreno.
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- En caso de no requerirse el inicio de prostanoides duran-
te la gestacion por empeoramiento de la enfermedad de
base, se iniciaran dosis bajas de epoprostenol durante
las 48 horas previas al parto, con el fin de partir de una
dosis minima del fa&rmaco que nos permita su manejo en
caso de inestabilidad de la enfermedad durante le puer-
perio inmediato. Finalmente, en caso de ausencia de
complicaciones, se retirara el epoprostenol progresiva-
mente a partir de las 48-72 horas postparto y se valora-
ra la necesidad de iniciar doble terapia oral con AREs se-
gun la clinica y capacidad funcional de la paciente.

¢ Pacientes de alto riesgo:

- En caso de no tener tratamiento previo con prostanoi-
des, éstos se iniciaran en todos los casos en el tercer tri-
mestre, con el fin de optimizar en la medida de lo posi-
ble la situacion de la paciente para enfrentarse al
momento del parto-puerperio. Es aceptable el uso de
iloprost® inhalado, si la situacion clinica lo permite, has-
ta la semana previa a la cesarea, momento en el que la
paciente ingresara para paso a epoprostenol intraveno-
so. También, en caso de que la situacion clinica de la pa-
ciente lo permita, se intentara conversién a doble tera-
pia oral tras pasar el periodo de alto riesgo de
complicaciones (primeros dias postparto) en aquellas pa-
cientes que no tuvieran prostanoides previos a la gesta-
cion.

- En caso de pacientes en tratamiento previo a la concep-
cién con iloprost® inhalado se hara la conversion a pros-
tanoides sistémicos.

7. El parto en HTAP
MEDIDAS GENERALES

e Cesdrea programada de eleccién entre la 32-36 semanas.

* Ingreso en reanimacion de madres 24-48 horas antes del
comienzo del parto segun paciente de bajo o intermedio
riesgo.

69



70

Tratamiento

e En los casos de alto riesgo, en caso de que la paciente no
se encuentre en tratamiento con prostaciclinas intraveno-
sas, ingresard en la panta de cardiologia una semana
antes de la cesarea programada con el fin de impregns-
ciéon de iniciar el farmaco hasta una dosis minima de 6
ng/kg/min. En estos casos la cesarea tendra lugar ene |
quiréfano de cirugfa cardiaca, con salida a la unidad de
cuidados postoperatorios cardiacos. Si no existen compli-
caciones que impidan la extubacion, se derivard a las
camas de la Unidad Coronaria a las 24 horas del proce-
miento, para vigilancia con monitoirzacion invasiva de la
PVC y movilizacién progresiva durante un minimo de 48
horas.

e Nunca suspender la medicacion especifica para la hiper-
tensién pulmonar antes del proceso.

REANIMACION

e Monitorizacién ECG, de tensién arterial no invasiva y de
saturacion de oxigeno.

e Comunicar a la Unidad de HAP que la paciente ya esta
ingresada.

e En caso de inestabilidad hemodindmica o TAS < de 90
mmHg monitorizacion invasiva de tension arterial sistémica.

e Mantener la medicacion habitual de la paciente (dosis y
via de administracion)

e Suspender la anticoagulacion 12 horas antes de la hora
prevista para realizar la técnica anestésica.

¢ Aporte de O: por gafas nasales continuo si saturacion <94%.
e Ayuno preoperatorio.

e Canalizar 2 vias venosas, una de 16G y si es posible
DRUM central.

e Analitica habitual y pruebas cruzadas.

e Preparar infusién de Epoprostenol. No iniciar sistematica-
mente.
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e En caso de pacientes de alto riesgo, se iniciara perfusion
continua de Epoprostenol, comenzando a 2 ng/kg/min y
valorar respuesta o lloprost inhalado (segun se especifi-
gue en el tratamiento de la enferma).

QUIROFANO
* Medicacion preparada previamente:
- Epoprostenol

- lloprost (tanto para el paciente intubado como para el
gue no)

- Noradrenalina (NA)
- Dobutamina

- Atropina

- Sildenafilo vo e iv.

- Oxido nitrico (s6lo se administra en pacientes intuba-
dos).

Presencia de 2 anestesistas y una enfermera especializada.

Infusién de 500 cc de ssf previo a la realizacién de epidural.

Realizar técnica de anestesia epidural con dosis parciales
de Levobupivacaina 0,5%, total 20 ml, en 4 dosis de 5 ml,
con intervalos de 10 min aproximadamente evitando
hipotensién (bolos NA si precisa)

Posicién en decubito supino lateral izquierdo.

Oxigenoterapia para Sat 02 >94%.

El periodo de alumbramiento es un periodo de sobrecar-
ga aguda de volumen (lecho placentario a circulacién
parental) y de riesgo de hemorragia uterina por retraccion
ineficaz. Utilizar farmacos oxitécicos si son necesario en
perfusién continua. Evitar la administraciéon en bolos y
minimizar dosis y tiempo de infusion. Comenzar con dosis
de 10 mU/min. Mantener de 4 a 12 horas.

71



72

Tratamiento

POSTPARTO

e Vigilancia en reanimacion 48-72 horas.
e Cuidados y medicacién como un postoperatorio normal.

e Mantener la monitorizacion durante la estancia de la
paciente en reanimacién o extra segun incidencias en qui-
rofano.

e Manejar balance hidrico segun PVC.

e Continuar con su medicacion habitual para la HAP
(NUNCA suspender por riesgo de efecto rebote).

e Retirada del catéter epidural previa dosis de 3 mg de cl.
Morfico epidural

e Reiniciar anticoagulacion profilactica de trombosis venosa
profunda en cuanto sea posible. (Una dosis de heparina
dia: Enoxaparina 1mag/kg/24h).

e Alta con medicacion habitual a planta de obstetricia en
las pacientes respondedoras sin HAP (estara especificado
en el informe de la paciente) y avisar del alta a la Unidad
de HAP.

e Alta con medicacion habitual a planta de cardiologia en
pacientes con HAP severa.

SIGNOS DE ALARMA DURANTE EL PROCESO DE PARTO
EN HAP

e Disnea y taquipnea de novo

e Disminucion de la SpO2 periférica superior al 5% (com-
probar con gasometria arterial).

e Aumento de la PVC (>15 mmHg).
e Hipotension sistémica. (TAS <85 mmHg o sintomadtica).

e Taquicardizacion (>95 Ipm), bradicardizacion (<60 Ipm)
y/o apariciéon de otras arritmias auriculares (fibrilacion
auricular o flutter).
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PROTOCOLO PLANIFICACION FAMILIAR
EN HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR

Ante la persistencia de una elevada morbimortalidad
materna asociada al embarazo en la hipertension arterial
pulmonar se sigue considerando fundamental un temprano
consejo preconcepcional tras el diagnostico de la enferme-
dad, debiendo recomendarse enérgicamente el evitar la
gestacion en estas pacientes y en caso de que se produzca,
su interrupciéon temprana.

Métodos anticonceptivos

e Anticoncepcion Hormonal: Se desaconseja el uso de
preparados orales que combinen estrogenos y progesta-
genos por incrementar el riesgo trombético. En este sen-
tido se considera seguro el uso de preparados que con-
tengan exclusivamente progestagenos:

- desogestrel: terapia diaria continua oral (Cerazet; Aza-
lia).

- medroxiprogesterona 150mg/3 meses im (depo proge-
vera)

- etonogestrel implante (Implanon). Duracién 3 afios.

Métodos de barrera: se consideran seguros en la HAP
con el inconveniente de tener un mayor ndmero fallos
(hasta un 10% con el uso del preservativo masculino y
hasta un 20% con el femenino, al afio), que se asocia
generalmente a un mal uso o uso tardio de los mismos.
Este riesgo disminuye si se utilizan en todos los coitos y
desde el principio, asi como si se combinan con espermi-
cidas.

Dispositivos intrauterinos: de cobre o liberador de levo-
norgestrel (Mirena) son una opcion para las pacientes con
HAP ya que su eficacia anticonceptiva es alta. El DIU
Mirena, ademas, reduce el sangrado uterino en pacientes
en las que al estar anticoaguladas, padecen frecuente-
mente metrorragias anemizantes. Como principal incon-
veniente hay que destacar que su implante, principalmen-
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te en nuliparas, puede producir una reaccion vagal que
sea mal tolerada, por lo que debe ser implantado bajo
monitorizacion de la saturacion y de la frecuencia cardia-
ca, con el fin de poder actuar sobre estas reacciones pre-
cozmente.

La esterilizacion tubdrica via histeroscépica (Essure)
se deberfa realizar en quiréfano bajo monitorizacion de la
saturacion y de la frecuencia cardiaca. Permanecera en
Reanimacion el tiempo necesario para confirmar buena
tolerancia al procedimiento, a criterio del Anestesista.
Anticoncepcion definitiva. Puede precisar la realizacién de
una histerosalpingografia post-Essure que habria que
individualizar en estas pacientes beneficio-riesgo.

Aborto terapéutico

Se tendran siempre en cuenta los siguientes puntos:

e Tiempo de evolucién de la gestacion: tanto por las impli-
caciones en la técnica abortiva como en el riesgo de com-
plicaciones durante el procedimiento y los dias posterio-
res (cambios hemodinamicos iniciados de forma relevan-
te -12° semana o plenamente establecidos- a partir de la
20% semana)

e Importancia de evitar el dolor y las reacciones vasovaga-
les derivadas del procedimiento, por alto riesgo de muer-
te ante estos eventos de estas pacientes.

e El procedimiento se llevarad a cabo en la planta de reani-
macién maternal, con monitorizacién no invasiva en caso
de perfil de bajo riesgo e invasiva en los casos de riesgo
intermedio o alto (ver apartado de "HAP y embarazo")

e En los casos de pacientes de alto riesgo se continuara la
observacién hospitalaria durante 72 horas tras el alta de
la reanimacién, donde la estancia minima sera de 48
horas.
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Procedimiento de interrupcion

Tiempo de gestacién <9 semanas: se optard por trata-
miento farmacolégico como primera opcion salvo en aque-
llas pacientes en las que no sea posible o seguro interrum-
pir el tratamiento anticoagulante durante mas de 24 horas
(hipertensién pulmonar tromboembdlica o de los pacientes
con sindrome de Eisenmenguer con eventos embolicos).
Pauta de 800 mcg de misoprostol que podrian repetrise a
las 36h.

Entre la 9y la 14 semana:
e Se realizard mediante aspiracion con anestesia epidural.

e Sj la anticoagulacion es necesaria, se hara una sustitucion
previa con heparina para permitir el legrado.

Después de la 14 semana:
e Se hara una induccion del parto bajo anestesia epidural.

e Se pueden utilizar misoprostol vaginal 200-400 mcg/6h
(dosis maxima diaria: 1.600 mcg).

e Si la anticoagulacion es necesaria, se hara una sustitucion
previa con heparina para permitir el procedimiento, con
reintroduccién de la heparina 12 horas tras la realizacién
del legrado.
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ACTIVIDAD FiSICA Y REHABILITACION DIRIGIDA

Dra. Paz Sanz Ayan

e El ejercicio supervisado ha dado buen resultado en el trata-
miento coadyuvante de la hipertensién arterial pulmonar
(HAP), alin en los casos mas graves'?. Se aconseja que los
pacientes con HAP permanezcan activos dentro de los
limites de sus sintomas. Estos pacientes deben evitar una
actividad fisica excesiva que les cause sintomas tales como
dolor toracico o mareos, pero si se encuentran en baja
forma fisica, deberian hacer ejercicios siguiendo un
programa de rehabilitacion dirigida.

La Rehabilitacién dirigida en HAP puede definirse como
la suma de las actividades necesarias para asegurar al
paciente la mejor condicién fisica, mental y social posible,
gue le permitan realizar las actividades de la vida
diaria propias de la edad de cada paciente o mejorar en
la medida de lo posible dichas actividades y lograr una
independencia funcional

En la actualidad los niveles de recomendacién de las Guias
mundiales en Hipertensién Pulmonar son®: Los pacientes
con HAP en mala forma fisica deberian realizar una
rehabilitacién supervisada (IA) y evitar actividad fisica
extenuante (IC).

La rehabilitacién cardiopulmonar y el ejercicio a bajas
cargas en la HAP es una intervencién multidisciplinar,
cuyos objetivos son:

1. Aumento de la capacidad y tolerancia al ejercicio
2. Mejoria de la Clase Funcional

3. Mejorar la fuerza y resistencia muscular respiratoria
y periférica
4. Mejorar la calidad de vida (social y laboral)

5. Disminucion de la tasa de eventos clinicos y aumento
de la supervivencia

6. Incrementar las posibilidades de éxito en los pacientes
con HAP de alto riesgo, candidatos a trasplante pulmonar
o cardiopulmonar.
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En la HAP se ha observado una disminucién en la capa-
cidad de ejercicio, un gasto cardiaco disminuido y un
grado de disfuncién musculoesquelética; este Ultimo se
atribuye a una disminucién de la distribucién del oxigeno,
a una atrofia muscular por desuso y a procesos sistémicos
y locales inflamatorios relacionados con un aumento de
los factores IL6, PCR y FNT. También se ha asociado con
un incremento del riesgo de osteoporosis.

Con respecto al ejercicio programado se ha demostrado
que mejora la densidad de masa 6sea, la funcidon muscular,
causando cambios en la morfometria de las fibras muscu-
lares, permitiendo una mejoria en los sintomas de disnea
y fatiga y mejorando la resistencia.

El entrenamiento aerébico de MMII mejora la resistencia
al ejercicio, mejora la sensacion de disnea y la calidad
de vida*®. El entrenamiento de la fuerza de MMSS es
actualmente muy discutido, pero no existen trabajos
definitivos que apoyen su uso o que demuestren un
empeoramiento de la enfermedad con su realizacion.
El ejercicio fisico produce adaptacién morfoldgica y
funcional tanto central a nivel cardiaco, como periférico
a nivel del lecho vascular y muscular, aumentando
la densidad de capilares (lo que genera una mayor
superficie de intercambio de oxigeno entre el capilar y la
fibra a través de un mecanismo de difusion) y actividad
enziméatica mitocondrial (logrando un incremento en
numero y volumen) con mejora de la funcién endotelial
produciendo una mejora en los procesos de transporte y
utilizacién de la energia.

Visita final tras las 16 semanas: se realiza nueva valoracion
clinica, SF-36 al finalizar el tratamiento, PM6M, y determi-
nacion de NTproBNP, seguidos de nueva ergoespirometria
(VO:2 pico, UA y parametros de eficiencia ventilatoria,
Sa0:, FrC méx y escala de Borg).

Fase Ill o de mantenimiento: Comprende el resto de
la vida del paciente y donde se enfatiza en conservar
la aptitud fisica y reducir adicionalmente los factores de
riesgo.

Protocolos de actuacion en hipertension pulmonar

Esquema del Programa de Rehabilitacion
en el Hospital 12 de Octubre

Criterios de Inclusion
- Clase -l

- Tto especifico

- Clinica estable

Visita inicial a Cardiologia

Valoracion clinica (clase funcional, IC y sincope),
PC6M, NTproBNP, ergoespirometria (VO2 pico,
UA'y pardmetros de eficiencia ventilatoria,
saturacion de 02, FrC méx y escala Borg),

¥

Criterios de Exclusion
- Sincope en el Gltimo mes

Visita inicial a Rehabilitacion
Anamnesis y Exp. is. cardiorespiratoria,

- <150 m PC6M musculoesquelética y neuroldgica de cada paciente.
Protocolo individualizado de ejercicio durante
16 semanas (fase | y ). Se pasa cuestionario
de salud y calidad de vida SF-36.
/
FASE | FASE Il

- intrahospitalaria supervisada durante
8 semanas, 3 veces/semana.

- 30 min de ensenanza de técnicas de
Fisioterapia respiratoria: estiramientos,
ejercicios para evacuacion de secreciones
sin aumento de la presion intratoracica,
drenaje autdgeno, ventilacion dirigida,
técnicas de relajacion y percepcion
corporal

- Instruir en la toma de pulso

- MMSS: trabajo muscular contra gravedad
y posteriormente seqin tolerancia del
paciente 0,5-1-1,5- 2 Kg

- Entrenamiento en bicicleta ergondmica
con supervision del Médico RHB y
fisioterapeuta segun protocolo cuyo fin
serd consequir una tolerancia al ejercicio
intervalico con la carga alcanzada en
el umbral anaerobio.

- 8 semanas de tto extrahospitalario
- Hoja explicativa individual

- 5 dias/semana caminaran 30-45-60 min
a una veloc.de 2-3Km/

- 2-3 dias/semana con bicicleta estatica
realizaran 30-40 min
(fase de calentamiento,
fase de endurecimiento o de
entrenamiento a la FC max alcanzada
durante las 8 semanas de tratamiento
en el hospital 0 a la carga de trabajo
calculada en vatios (w) i la bicicleta lo
permite, y fase de enfriamiento
0 relajacion)

- Ejercicios de fisioterapia respiratoria
aprendidos y potenciacion de MMSS

La velocidad e intensidad de trabajo se incrementard progresivamente a lo largo de las sesiones

€si

segl’m los resultados de la cicloergometria inicial y la evolucién del paciente, manteniendo un
uerzo percibido segun la Escala de Borg entre 10-15/20 y no se permitird una Sa O:< 85%

(salvo excepciones) ni una FC >130 Ipm o el 75-80% de la FCmax alcanzada en la cicloergometria
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TRATAMIENTO GUIADO POR OBJETIVOS
TERAPEUTICOS Y EVALUACION DE RESULTADOS

Dra Pilar Escribano Subias

El tratamiento guiado por objetivos previamente establecidos
de forma individualizada en cada paciente, constituye una
estrategia consolidada para conseguir la mayor eficacia
terapéutica y optimizar los resultados.

Se basa en la idea de considerar simultdneamente los princi-
pales pardametros que determinan el prondstico de la enfer-
medad e intensificar el tratamiento hasta que se alcancen
unos valores que se consideren seguros. Para ello es necesario:
1) identificar los pardmetros a evaluar, 2) establecer los
niveles 6ptimos de cada parametro, 3) establecer los intervalos
de medicién de los parédmetros.

No existe evidencia cientifica suficiente para poder establecer
los niveles optimos a alcanzar de los diferentes parametros
gue determinan el prondstico de los pacientes con HAP, sin
embargo, en la practica clinica utilizamos una evaluacién
multifactorial del prondstico que sustenta la toma de deci-
siones y que vamos a exponer brevemente.

Datos clinicos indicadores de mal prondstico: Su pre-
sencia implica una vigilancia mas estrecha de la evolucion
(factores no modificables en el tiempo) y cuando son de
nueva aparicién implican generalmente la necesidad de
incrementar tratamiento o buscar factores desencadenantes
(anemia, infeccion, hipertiroidismo etc).

1. La edad (pacientes jovenes <3 afios y mayores de 65 afos).
2. Sexo masculino.

3. Presencia de co-morbilidad (insuficiencia renal, enfermedad
coronaria y diabetes mellitus).

4. Etiologia de la HAP (esclerodermia y portopulmonar).

5. La HP venooclusiva y la hemangiomatosis capilar pulmo-
nar no tienen manejo terapéutico actual y su diagnostico
debe ir acompanado de su evaluacion inmediata para
trasplante pulmonar. La DLCO severamente reducida
<40-50% obligan a descartar HP venoocluiva.
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Ademas, la alteracidon severa de la difusion de forma
aislada, es también un dato mal prondstico en cualquier
tipo de HAP del grupo 1.

6. Insuficiencia cardiaca derecha: signos de congestion
sistémica (ascitis), TAS <100 mm Hg, FC >90 Ipm en reposo,
3R en la auscultacion cardiaca. Necesidad de dosis altas
de diuréticos para mantener el equilibrio hidroelectrolitico.

Pérdida de peso no justificada (caquexia cardiaca).
7 . Hemoptisis.
8. Sincope.
9. Arritmias auriculares: Flutter y fibrilacion auricular.
10. Formas rapidamente progresivas.

En la siguiente tabla se muestran los pardmetros analizados

y los puntos de corte utilizados.

Tabla |

Bajo riesgo Alto riesgo
Clinica CF Il CF -V
Sincope y /o angor
NT-ProBNP  Normal <400 En ascenso
>1.800
PC6M >500 m <380 m
Desaturacién >10%
PEC Consumo pico 02 Consumo pico 02
>15 mil/min/kg <12mil/min/kg
Consumo pico 02 Consumo pico 02
> 60% predicho < 45% predicho
Eq CO2 <45l/min/l/min Eq CO2 >55|/min/l/min
No shunt D-I Apertura de shunt D-|
Desaturacién <10% TAS al méaximo esfuerzo
<120 mm Hg o hipotensién
ECO No derrame pericardico Derrame pericérdico
TAPSE >20 TAPSE <15
indice de excentricidad normal  Indice de excentricidad >1.8
Area AD >19cm2
Cccb PAD <8mm Hg, PAD <15mm Hg,

IC >2.5-3l/min/m2

IC <2l/min/m2

CF: Clase funcional; PC6M: Prueba de caminar seis minutos; PEC: Prueba de esfuerzo
cardiopulmonar; ECO: Ecocardiograma 2D Doppler; CCD: Cateterismo cardiaco derecho.
PAD: presion de auricula derecha; IC: indice cardiaco; D-I: derecha a izquierda
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Definicion del estado del paciente

1. Paciente de riesgo bajo

Los pacientes en este estado deben cumplir con la mayoria
de los resultados enumerados en la columna de “riesgo
bajo” especificados en la Tabla I. El tratamiento por objetivos
debe conducir a que los pacientes alcancen todos estos
pardmetros de buen prondstico. El paciente en esta situacion
clinica se define como “estable y satisfactorio”. No requiere
modificaciéon en el tratamiento especifico de la hipertension
pulmonar que esté realizando

2. Pacientes de alto riesgo

Los pacientes se encuadran fundamentalmente en la columna
“alto riesgo”. Esta situacién puede producirse al diagnostico
de la enfermedad en los pacientes diagnosticados en fases
avanzadas de la enfermedad o bien durante la evolucion
al aparecer de “novo” los datos de mal pronéstico enume-
rados en la tabla o los puntos de alarma descritos en el perfil
clinico. El paciente se define como “inestable y empeorando”.
Requiere siempre una modificacion en el tratamiento espe-
cifico de la hipertensién pulmonar que esté realizando,
excepto cuando el tratamiento es maximo con triple terapia
(incluidas prostaciclinas sistémicas) y ha sido valorado ya por
un programa de trasplante pulmonar.

3. Pacientes de riesgo intermedio

Existe un grupo de riesgo intermedio, en el que resulta
mas dificil establecer un prondstico. Los pacientes presentan
elementos de alto y bajo riesgo definidos en la tabla, en
estos casos es fundamental la perspectiva adicional de los
datos clinicos de mal pronéstico (edad, etiologia de la HAP,
comorbilidades etc) y del andlisis individualizado de las
expectativas del paciente. Se definen como “estables y no
satisfactorios”. En la mayoria de las ocasiones requiere
una modificacién terapéutica con el objetivo de conducir al
paciente a la situacion de bajo riesgo.

Seguimiento y periodicidad de las pruebas

Recientemente se ha objetivado que en la evaluacion pronds-
tica un aspecto fundamental es la respuesta a los 3-6 meses
de la terapia inicial tras el diagnoéstico de la enfermedad.

83



84

Tratamiento

Nos va a definir dos tipos de paciente: uno que responde a
la medicacion con clara mejorfa de los parametros pronésticos
y otro que no presenta cambios sustanciales o incluso
presenta datos de progresién de la enfermedad con apari-
cion de datos de mal pronéstico de “novo”. La evaluacion
periddica es la que pone en evidencia las formas rapidamente
progresivas que requieren un manejo terapéutico agresivo y
una derivacién temprana para ser evaluadas para trasplante
bipulmonar.

Es absolutamente imprescindible la reevaluacion prondstica
completa de los pacientes a los 3 meses del diagnéstico y
posteriormente en los de bajo riesgo cada 6 meses y en los
de riesgo alto o intermedio cada 3 meses.

La evaluacién periddica multifactorial tiene que estar definida
en cada unidad de hipertension pulmonar ajustandose pos-
teriormente a las necesidades individuales de cada paciente.

En la siguiente Tabla especificamos la pauta de seguimiento
en nuestra Unidad de HP

Tabla Il

Clinica NT- * -
yCF ProBNP PC6M* PEC* ECO ccb

Bajo riesgo 6 meses 6 meses Anual Anual  Anual Diagndstico

Alto/ 3meses 3 meses 6meses 6meses 6meses Diagnostico

intermedio Discordancia
riesgo pardmetros pre
prostanoides y/o
trasplante

CF: Clase funcional; PM6M: Prueba de marcha seis minutos; PEC: Prueba de esfuerzo
cardiopulmonar; ECO: Ecocardiograma 2D Doppler; CCD: Cateterismo cardiaco derecho;
* alternativamente se realiza PC6M o PEC.

El CCD se hace de forma obligada al diagnostico, a los
6-9 meses si los pardmetros hemodindmicos eran de mal
pronostico en el estudio previo o para valorar la respuesta al
tratamiento con calcioantagonistas en pacientes con test de
vasorreactividad positivo, y en el seguimiento siempre que
los pardmetros no invasivos sean discordantes, aparezcan
datos de alarma clinica y antes de inciar tratamientos con
prostanoides o derivacion a trasplante.
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Recientemente se esta incorporando la RMC a la evaluacion
pronoéstica en la Unidad. Se hace de forma sistematica antes
del TX pulmonar y se esta incorporando a la evaluacién
basal de los pacientes de forma progresiva.
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ALGORITMO TERAPEUTICO EN HAP

Roberto del Pozo, Pilar Escribano.

El actual algoritmo terapéutico puede dividirse en 3 puntos
fundamentales: 1) medidas generales y tratamiento conven-
cional; 2) Terapia inicial especifica para HAP; 3) Recomenda-
ciones en caso de respuesta clinica inadecuada a la terapia
inicial'.

Tratamiento convencional y
recomendaciones generales

Medidas generales

Las medidas generales incluyen estrategias dedicadas a
disminuir el impacto deletéreo de algunas circunstancias y
agentes externos en los pacientes con HAP.

La gestacién produce cambios hormonales y hemodina-
micos que suelen ser muy mal tolerados por las pacientes
con HAP, con una elevada mortalidad materna (30-50%)
especialmente en el postparto inmediato. Aunque se han
comunicado casos de embarazos satisfactorios en pacientes
con HAP idiopatica, se recomienda evitar la gestacion y
la utilizacion de un método anticonceptivo eficaz en las
pacientes en edad feértil>.

El ejercicio fisico en los pacientes con HAP puede generar
aumentos importantes de la presion pulmonar, por lo que
debe estar limitado por la aparicion de sintomas. Sin
embargo es recomendable la realizacion de ejercicio aeré-
bico regular®.

La vacunacion para la gripe y la neumonia neumocé-
cica estd recomendada en pacientes con HAP debido a
presentar mayor tendencia de infecciones pulmonares,
incluida la neumonia, con aumento de la morbimortalidad.
El diagndstico y la instauracién de tratamiento se deben
realizar de forma precoz.

'Para definir respuesta clinica inadecuada ver capitulo de objetivos de tratamiento y estrategia
de seguimiento clinico.

*Para mas informacion ver capitulo de embarazo y gestacion.

*Para més informacion ver capitulo de rehabilitacion cardiopulmonar.
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La mayoria de los medicamentos habitualmente empleados
para tratar enfermedades banales son seguros en los
pacientes con HAP. Sin embargo, deben evitarse los farmacos
a-adrenérgicos contenidos en algunos inhaladores nasales.
Los antinflamatorios no esteroideos deben emplearse
con moderacion, dado el riesgo de precipitar insuficiencia
cardiaca, probablemente en relacién con la vasoconstric-
cion renal y la inhibicion de las prostaglandinas.

Tratamiento convencional

La oxigenoterapia domiciliaria. Debe prescribirse a aquellos
pacientes que presentan insuficiencia respiratoria en condi-
ciones basales para mantener PaO: >60mmHg, y a aquellos
gue presentan desaturacién arterial con ejercicios habi-
tuales. La hipoxia puede agravar la vasoconstriccion en
los pacientes con HAP existiendo dos situaciones especiales:
1) Evitar grados leves de hipoxia hipobérica que comienzan
en altitudes entre 1500-2000 metros 2) Los vuelos comer-
ciales estan presurizados a una altitud equivalente a 1600-
2500 my deberia considerarse el uso de oxigeno suplemen-
tario en los pacientes con HAP si van a realizar un viaje
largo.

Los diuréticos. Estan indicados en pacientes con signos y
sintomas de insuficiencia cardiaca derecha, ya que mejoran
dramaticamente tras su administracion al reducir la precarga
ventricular derecha. En general deben usarse con precau-
cion, a dosis bajas y lentamente progresivas, ya que incluso
reducciones moderadas de la presién de llenado del ventri-
culo derecho, pueden inducir hipotension y limitar el uso de
farmacos vasodilatadores. La espironolactona (antagonista
de la aldosterona) esta especialmente recomendado.

La digital. La eficacia del uso crénico de la digital en la HAP
idiopatica no ha sido estudiada y su uso profilactico es
controvertido. Dados sus potenciales efectos toxicos, en
la actualidad lo mas recomendable seria utilizarla en casos
con fracaso derecho clinicamente evidente y antecedente
de taquicardia supraventricular.
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Los anticoagulantes orales. La base racional para
el uso de anticoagulantes orales en la HAP radica, por
una parte en la presencia de factores de riesgo para el desa-
rrollo de tromboembolismo venoso, como la insuficiencia
cardiaca y el sedentarismo, y por otra por la presencia de un
estado pro-trombotico. La evidencia apoya la anticoagula-
cion en pacientes con HAP idiopatica, HAP-hereditaria e
HAP debida a anorexigenos. Esta evidencia puede ser extra-
polada a otros pacientes con formas asociadas de HAP,
siempre que se sopese con cuidado la relacion riesgo/
beneficio, especialmente en pacientes con esclerodermia. El
INR (ratio internacional normalizada) mas utilizado es entre
2-2.5.

Remitir a centro de referencia. Se recomienda derivar al
paciente a una unidad de referencia en HAP*.

Test de vasorreactividad® y vasodilatadores calcioan-
tagonistas. El test de vasorreactividad es obligatorio en
pacientes con HAP idiopética para identificar a pacientes
que responderadn a largo plazo a terapia con calcioanta-
gonistas a altas dosis. El 6xido nitrico es el farmaco de elec-
cion para realizar el test de vasorreactividad, pudiendo usar
epoprostenol o adenosina como alternativas.

Los pacientes respondedores seran tratados con calcioan-
tagonistas. Los farmacos mas utilizados son diltiazem y
nifedipino. Las dosis a las que han demostrado ser eficaces
son relativamente elevadas, 240-720 mg/dia de diltiazem
y 120-240 mg/dia de nifedipino. Se utiliza también amlodi-
pino, a dosis de 20 mg/dia, aunque existe menos experien-
cia. La eficacia de los calcioantagonistas debe evaluarse
a los 3-6 meses de su inicio. Se considerara que el trata-
miento es eficaz si la clase funcional es | 6 Il y la presion
pulmonar cercana a los valores normales. Si no se consiguen
estos objetivos estd indicado iniciar tratamiento con farmacos
especificos para HAP.

“Ver mas informacion en capitulo de organizacion asistencial.
*Ver més informacion en capitulo de Test vasodiltador agudo.
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Terapia inicial especifica para la HAP

Los farmacos especificos para HAP deben ser iniciados
en pacientes con HAP y test de vasorreactividad negativo
0 en pacientes test de vasorreactividad positivo y
falta de respuesta a largo plazo al tratamiento con
calcioantagonistas. Actualmente existen de 3 vias de
actuacion diferentes de los farmacos aprobados para la
HAP:

1. Via de la endotelina: Antagonistas de
los receptores de endotelina (ARE)

a. Bosentan: antagonista dual de los receptores de endo-
telia A y de endotelina B administrado por via oral. La
dosis inicial es de 62.5mg/12h con ajuste ascendente de
la dosis a 125mg/12h después de 4 semanas. Indicado
en pacientes con HAP en CF Il y lll. El efecto secundario
mas frecuente es el aumento de las aminotransferasas
hepaticas (10% de los casos), que es reversible tras la
suspension del farmaco y obliga a control de funcion
hepatica mensual. Otros efectos menos frecuentes son
disminucién de hemoglobina y espermatogénesis defi-
ciente.

b. Ambrisentan: Antagonista selectivo del receptor de
endotelina A administrado por via oral. La dosis inicial
es de 5mg/24h que puede incrementarse a 10mg/24h
si la dosis inicial es tolerada. Indicado en pacientes con
HAP en CF Il y lll. Los efectos secundarios son aumento
de edemas periférico y aumento de las aminotransfe-
rasas hepaticas (0.8%-3%), por lo que se debe hacer
controles de funciéon hepética mensualmente.

¢. Macicentan: antagonista dual de los receptores de
endotelia A y de endotelina B administrado por via oral.
Ha sido aprobado por la FDA y ha recibido la opinién
positiva de la EMA. Los pacientes que recibieron maci-
tentan 10mg/24h no mostraron aumento de hepatotoxi-
cidad, y el descenso de hemoglobina a niveles inferiores
de 8g/dL ocurrio en el 4.3% de los casos.
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2. Via del éxido nitrico: Inhibidores de

fosfodiesterasa-5 (IPDE-5) y estimuladores
de la guanilato ciclasa soluble (sGC)

a. Sildenafilo: IPDE-5 de administracion oral. La dosis

aprobada es de 20mg/8h, pero en la practica clinica
se precisa de un ajuste ascendente de la dosis hasta
40-80mg/8h. Indicado en pacientes con HAP en CF Il y Ill.
Los efectos secundarios mas frecuentes son cefalea,
enrojecimiento y epistaxis.

b. Tadalafilo: IPDE-5 de administracion oral. La dosis apro-

bada es de 40mg/24h. Indicado en pacientes con HAP en
CF 'y lll. Efectos secundarios semejantes a sildenafilo.

¢. Vardenafilo: es un IPDE-5 no aprobado en Espaia.

d. Riociguat: estimulados de la sGC de administracion oral.

Ha sido aprobado por la FDA para la HAP y la HPTEC no
operable o la HP residual tras endarterectomfa pulmonar.
La dosis inicial es de 1Tmg/8h con ajuste ascendente
hasta 2.5mg/8h. El efecto secundario mas grave fue la
presencia de sincope. La combinacion de riociguat con
IPDE-5 esta contraindicada por hipotension.

. Via de las prostaciclinas: prostanoides.

. Epoprostenol: prostenoide sintético de vida media corta

(3-5 minutos), estable a temperatura ambiente por sélo 8
horas, de administracion intravenosa (i.v.) continua a través
de una bomba de infusion y de un catéter tunelizado. La
dosis inicial es de 2-4ng/kg/min, aumentado progresiva-
mente dosis dependiendo de efectos secundarios (enro-
jecimiento, cefalea, dolor mandibular, diarrea) hasta alcanzar
la dosis dptima entre 20-40ng/kg/min. Los efectos secun-
darios graves relacionados con el dispositivo incluyen
disfuncién de la bomba de infusién (el paciente siempre
tiene que tener una segunda bomba de repuesto), infec-
cion local, sepsis, rotura u obstruccion de catéter (debe
acudir al centro sanitario méas cercano para canalizar via
periférica para la infusién del farmaco). Tratamiento de
primera eleccién en paciente con HAP en CF IV. En Estados
Unidos, Canada, Japon y algunos paises de Europa esta
aprobada una formulacién de epoprostenol termoestable.
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b. Trepostinil: andlogo de epoprostenol que se puede
administrar a temperatura ambiente, lo que permite la
administracion por via i.v.o subcutanea (s.c.). La dosis inicial
es de 1-2ng/kg/min, aumentado progresivamente dosis
dependiendo de efectos secundarios hasta alcanzar la dosis
optima entre 20-80ng/kg/min. Los efectos secundarios
mas frecuentes son: dolor local en el punto de infusion
(8% de abandono de tratamiento), enrojecimiento, cefa-
lea y diarrea. La dosis de trepostinil administrada por via
i.v. es entre 2-3 veces mas alta que la de epoprostenol.

c. lloprost: analogo de prostaciclina de administracién
inhalada. La dosis inicial es de 2.5ug/inh por 6-9inh/dia,
con ajuste ascendente a 5ug/inh por 6-9inh/dia. Los efectos
secundarios mas frecuentes son enrojecimiento y dolor
mandibular. El principal problema es asegurar un correcto
cumplimiento por parte del paciente.

d. Beraprost: no aprobado en Espafa.

La eleccién del tratamiento inicial esta estratificada acorde a
la clase funcional de la NYHA modificada y a la presencia de
indicadores de mal pronéstico® (Figura 1).

Figura 1

Algoritmo terapéutico en
no respondedores
Tratamiento inicial

CFll CFIl CFIV
Riesgo bajo Riesgo Intermedio Riesgo alto
Ambrisentan Ambrisentan Epoprostenol i.v.
Bosentan Bosentan Trepostinil s.c.
Macitentan* Macitentan* !
Riociguat* Riociguat* Casos seleccionados
Sildenafilo Sildenafilo
Tadalafilo Tadalafilo Terapia combinada
T (prostanoide sistémico
Casos seleccionados + ARE 0 IPDE-5)

(ARE + IPDE-5)

Terapia combinada oral
trasplante pulmonar

| Evaluar opcion de |

* Farmaco pendiente de aprobacion definitiva.
ARE: antagonista de receptor de endotelina; IPDE-5: inhibidores de fosfodiesterasa 5.
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a. Los pacientes en CF Il y de riesgo bajo, el tratamiento
inicial serd en monoterapia con farmacos via oral (ARE,
IPDE-5 o Riociguat).

b. Los pacientes en CF Ill y de riesgo intermedio, el trata-
miento inicial serd en monoterapia con farmacos via oral
(ARE, IPDE-5 o Riociguat); y en casos seleccionados en los
que existen indicadores de mal pronéstico habria que
valorar el tratamiento combinado via oral de inicio (ARE
y IPDE-5). En este momento hay un ensayo clinico, AMBI-
TION, que compara tratamiento inicial con monoterapia
(ambrisentan o tadalafilo), frente a tratamiento combi-
nado inicial (ambrisentén y tadalafilo), que esta pendiente
de resultados.

C. Los pacientes en CF IV y de riesgo alto, el tratamiento inicial
sera con prostanoides sistémicos (epoprostenol i.v. o trepos-
tinil s.c.), y en casos seleccionados de riesgo alto se debe
valorar el tratamiento combinado de inicio con prosta-
noide sistémico y farmaco via oral, incluso evaluar la
opcién de remitir a evaluacion para trasplante pulmonar.

Respuesta clinica inadecuada a la terapia inicial

La valoracién de la respuesta clinica estd basada en la
evaluacion de diferentes parametros clinicos, de tolerancia
al esfuerzo, analiticos, ecocardiograficos y hemodinamicos.
Si la respuesta clinica no es adecuada® el primer paso es
valorar la terapia combinada secuencial, primero con dos
farmacos y posteriormente llegar a triple terapia (Figura 2).
En el sequimiento:

a) Si el paciente se encuentra en CF Il con signos de riesgo
bajo (situacion estable y satisfactoria), se mantiene el
mismo tratamiento.

b) Siel paciente esta en CF Ill con datos de riesgo intermedio
(situacion estable no satisfactoria), requiere modifica-
cion del tratamiento iniciando terapia combinada oral
(ARE y IPDE-5), o si ya estaba en tratamiento combinado
oral, afiadir tratamiento con prostanoide (epoprostenol,
iloprost o trepostinil).

Protocolos de actuacion en hipertension pulmonar

Figura 2

Algoritmo terapéutico en no respondedores.
Modificacion de tratamiento
en seguimiento

Y ] Y
CFll CFlll CFIV
Riesgo bajo Riesgo Intermedio Riesgo alto
Mantener mismo Tratamiento combinado Triple terapia: ARE + IPDE-5
tratamiento oral (ARE+IPDE-5) + prostanoide sistémico

(Epoprostenol
Trepostinil s.c)

+ Y

Derivacion
a trasplante pulmonar

+

Triple terapia:
ARE + IPDE-5 + prostanoide

(iloprost, epoprostenol, Considerar septostomia
trepostinil) interauricular

ARE: antagonista de receptor de endotelina; IPDE-5: inhibidores de fosfodiesterasa 5.

¢Para mas informacion ver capitulo de tratamiento guiado por objetivos terapéuticos.

¢) Si el paciente estd en CF IV con datos de riesgo alto
(situacion inestable y empeorando), requiere modificacion
del tratamiento iniciando terapia combinada que incluya
siempre prostanoide sistémico (epoprostenol i.v. o trepos-
tinil s.c), y se debe valorar remitir a valoracion de
trasplante pulmonar. En los casos que el paciente ya se
encuentre en triple terapia (ARE, IPDE-5 y prostanoide)
se debe considerar la septostomia interauricular.

El trasplante pulmonar estd indicado en los pacientes que
a pesar de tratamiento farmacoldgico combinado éptimo
(inicio de triple terapia), la respuesta clinica continta siendo
inadecuada. La mayoria de los centros en trasplante pulmonar
se decantan en el momento actual por el trasplante bipul-
monar, dejando el trasplante cardiopulmonar para casos
muy seleccionados en los que no esté indicado el bipul-
monar. Recientes estudios muestran que la oxigenacion
por membrana extracorporea venoarterial o venovenosa
(ECMO) puede ser utilizada en pacientes con HP en fase
final como puente al trasplante.
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La septostomia auricular con balén consiste en la creacion
de un cortocircuito derecha-izquierda para descomprimir
las cdmaras cardiacas derechas, disminuir la precarga y
aumentar el gasto cardiaco. Esta contraindicada en pacientes
con PAD >20mmHg o con insuficiencia respiratoria grave
(Sa02 <80%). Estd indicada en pacientes en CF IV con insu-
ficiencia cardiaca derecha y tratamiento combinado éptimo.
También ha demostrado eficacia como puente al trasplante.
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HIPERTENSION PULMONAR EN LAS CARDIOPATIAS
CONGENITAS. INDICACIONES DE CIERRE DEL SHUNT

CON HAP

Dra Pilar Escribano Subias, Dra Teresa Velazquez

HIPERTENSION PULMONAR EN
LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS

En los pacientes con CC, el incremento del flujo y la presion
intravascular lesionan la pared vascular del lecho pulmonar
y desencadena disfunciéon endotelial y liberacion de sustancias
vasoactivas. El resultado es un remodelado vascular que
afecta a todas la capas de la pared del vaso incrementando
su grosor, disminuyendo su distensibilidad y obliterando la
luz. Los cambios histopatoldgicos que se producen son
progresivos, de forma que en las fases iniciales el remodelado
vascular es reversible (hipertrofia de la media e hiperplasia
de la intima) si se solventa el hiperaflujo pulmonar. Sin
embargo, si la situacion persiste, se produce una obliteraciéon
del lecho vascular pulmonar con la aparicion de lesiones
plexiformes y arteritis que se consideran irreversibles.

Clasificacion de las CC con HP
y Shunt sistémico-pulmonar

La clasificacion actual se recoge en la Tabla | (pagina
siguiente). Se consideran 4 factores que condicionan el
diagndstico, prondstico y tratamiento de los pacientes:

Tipo: las CC que producen HP pueden ser simples o com-
plejas. El establecimiento de la enfermedad obstructiva del
vaso pulmonar depende del tamafio y localizacion del cor-
tocircuito, asf como del grado de sobrecarga de volumen y
presiéon que produce.

Tamafo: la importancia del tamafo en el shunt tiene
2 componentes: la dimensién del defecto y el comporta-
miento hemodinamico (gradiente de presion a través del
shunt). Asi un shunt se considera pequefio, si tiene dimen-
siones reducidas y es restrictivo.

Direccion del shunt: En el sindrome de Eisenmenger (SE) la
direccion es derecha a izquierda o bidireccional, en las otras
formas de HP asociada a CC el shunt es izquierda-derecha.
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Tabla |
Clasificacion anatomo-patolégica de los shunts

sistémico-pulmonares congénitos asociados
a hipertension pulmonar

1. Tipo

1.1. Shunts simples pre-tricuspideo
1.1.1. Comunicacion interauricular
1.1.1.1. Ostium Secundum
1.1.1.2. Seno venososo
1.1.1.3. Ostium primum
1.1.2. Retorno venososo pulmonar anémalo parcial o total

1.2 . Shunts simples post-tricuspideo
1.2.1. Comunicacion interventricular
1.2.2. Ductus arterioso persistente

1.3. Shunts combinados
Describir la combinacion y definir el defecto que predomina.

1.4. Cardiopatia congénita compleja

1.4.1. Canal auriculo ventricular

1.4.2. Tronco arterioso

1.4.3. Fisiologia de ventriculo dnico sin estenosis pulmonar

1.4.4. Transposicion de los grandes vasos con com unicacion interventricular
(sin estenosis pulmonar) y /o ductus arterioso persistente.

1.4.5. Otros

2 . Tamano (especificar si existe mas de un defecto congénito)

2.1. Hemodinamico (especificar Qp/Qs)
2.1.1. Restrictivo (gradiente de presion a trav és del defecto)
2.1.2. No restrictivo

2.2. Anatémico
2.2.1. Pequefio (CIA < 2.0cmy CIV < 1.0cm)
2.2.2. Grande (CIA>2.0cm y CIV>1.0cm)

3. Direccién del shunt

3.1. Principalmente sistémico-pulmonar

3.2. Principalmente pulmonar-sistémico

3.3. Bidireccional

4. Anomalias cardiacas y extracardiacas asociadas

5. Estatus de reparacion

5.1. No operado

5.2. Paliado (especificar el tipo de operacién/es y la edad que tenia
en el momento de la operacion)

5.3. Reparado (especificar el tipo de operacion/es y la edad que tenia
en el momento de la operacién)

Protocolos de actuacion en hipertension pulmonar

Lesiones asociadas: existen alteraciones extracardiacas
gue influyen en la aparicién, precocidad y severidad de la HP,
una de las mas relevantes es el sindrome de Down.

Estado de la reparacién: el comportamiento de la HP es
diferente en los pacientes con SE que en los pacientes con
HP severa tras la cirugia.

Esta clasificacion intenta describir con detalle las variables
anatémicas, fisiolégicas y hemodinamicas que condicionan
la aparicion de HP en las CC pero puede resultar muy compli-
cada en la préactica diaria. Desde un punto de vista clinico
se pueden agrupar en 4 grupos bien diferenciados:

1. El sindrome de Eisenmenger incluye la mayor parte
de los defectos grandes distales a la valvula trictspide. Se
establece en los primeros afos de vida y no son subsidia-
rios de ningun procedimiento de reparacioén.

El SE afecta a multiples 6rganos cuya funcién se deteriora
con el tiempo. Se consideran marcadores de mal pronds-
tico la aparicién de arritmias, la desaturacion sistémica
progresiva y la insuficiencia cardiaca.

2. La HAP con shunt sistémico-pulmonar. Habitualmente
de localizacion pre-tricuspidea, presenta HAP severa pero
mantienen cortocircuito izquierda-derecha (saturacion
periférica de 02 >90%), podria considerarse una situa-
cion transitoria que conduce al SE. La evolucion natural
de este grupo de pacientes es peor que la del SE. En este
grupo de pacientes es fundamental el estudio de la
reversibilidad de la HAP previa a la actuacion sobre el
shunt sistémico-pulmonar. La cianosis no esta presente.

3. La HAP con shunt coincidente. El comportamiento cli-
nico es muy similar al descrito en la HAP idiopatica; si
existe cianosis, ésta es leve y no existe afectacion secun-
daria de otros 6rganos. Es una situacion de solapamiento
entre la HAP idiopéatica y la HAP asociada a shunt sistémico-
pulmonares y el papel del shunt en el desarrollo de la
HAP no estd bien establecido. El cierre del shunt esta
contraindicado.

4. La HAP tras una cirugia correctiva. En la HAP crénica
tras la cirugia cardiaca nos podemos encontrar 2 grupos
de pacientes, los que tienen HAP persistente tras la cirugia
o los que la desarrollan tras una cirugia con éxito sin HAP
significativa previa. El tiempo de aparicién de HAP severa
tras la cirugia es muy variable. El perfil clinico es agresivo.
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Hay 2 formas adicionales de HAP relacionada con C Conge-
nitas:

1. HAP segmentaria: Una parte del pulmén presenta HAP
(en general relacionado con fistulas sistémico pulmonares
o colaterales aortopulmonares) por hiperaflujo, mientras
que otras presentan hipoperfusion.

2. Incremento de resistencia vascular pulmonar en los
pacientes con Fontan. Los pacientes con Fontan pueden
incrementar la RVP en presencia de PAPm <25 mm Hg.

Tratamiendo médico

El algoritmo terapéutico se desarrolla en la Figura 1.

Figura 1
Algoritmo terapeutico de la HP
en los pacientes con C. congenitas

HP asociada a
shunt S-Py S. Eisenmenger

Remitir Unidad
de Referencia

MEDIDAS DE SOPORTE MEDIDAS MEDIDAS GENERALES
Flebotomfa (hiperviscosidad) GENERALES Ejercicio
Oxigenoterapia — + — Anticoncepcion
Anticoagulacion (trombosis AP) TRATAMIENTO Asistencia psicologica
Diuréticos DE SOPORTE Prevencion infecciones
Y r Y
NYHA I | | NYHA I | | NYHA IV
- ARE Bosentan o PROSTANOIDES
Mercadores de e prondsto || INHIBIDORES PDE 5 o Epoprostenol v
PROSTANOIDES Treprostinil sc

Deterioro clinico
Ausencia de mejoria Y

TRATAMIENTO - Deterioro clinico
COMBINADO Ausencia de mejorfa

Deterioro clinico
Ausencia de mejoria Y

TRASPLANTE
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Las medidas generales deben aplicarse a todos los pacientes
e incluyen recomendaciones sobre la actividad fisica (evitar
temperaturas extremas y la deshidratacion), la profilaxis de
la endocarditis bacteriana, el tratamiento precoz de las infec-
ciones y la vacunacién de la gripe y el neumococo.

El uso de oxigeno suplementario es controvertido y se reco-
mienda su utilizacién en los pacientes en que se objetiva un
incremento de la saturacion periférica de O: al administrar Q.

La indicacion de la anticoagulacion no esta bien establecida;
en general se recomienda en presencia de arritmias auricu-
lares, insuficiencia cardiaca y trombosis de las arterias pulmo-
nares en ausencia de hemoptisis grave en los pacientes con
SE. En los pacientes del grupo 3y 4 la indicacion de la anti-
coagulaciéon es comun con la HAP idiopatica.

Asimismo, se debe intentar preservar el ritmo sinusal siempre
gue sea posible (fArmacos antiarritmicos y/o cardioversion
eléctrica).

La cirugia no cardiaca debe evitarse, si es posible, y siempre
requiere una planificacion cuidadosa. La anestesia epidural
es de eleccion y se deben sustituir los farmacos orales si se
contempla un intervalo de ayuno superior a las 24 h por
Epoprostenol o Sildenafilo intravenoso.

En el SE es necesario realizar las siguientes recomenda-
ciones:

1. Vigilancia periddica (cada 3-6m) del metabolismo del hierro
(ver Figura 2, pagina siguiente). Flebotomia Unicamente
en presencia de sintomas de hiperviscosidad o previas a
intervenciones quirdrgicas (extraccion de 250-500 cc de
sangre con reposicion de volumen intravenoso).

2. La gestacion se desaconseja por elevada mortalidad
materna (30-40%).

3. Anticonceptivos: evitar la utilizaciéon de anticonceptivos
orales combinados de estrégenos+progesterona. Son de
eleccion los dispositivos intrauterinos impregnados de
progesterona o combinacion de métodos de barrera con
anticonceptivos solo con progesterona.
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Figura 2
Control del metabolismo del hierro
en pacientes con SE

Ferritina <15pg/l 0

Fertina <150] Suplemento de hierro
ransferrina <75%

> (2-3 semanas)

Ferritina >15 pm/ly transferrina >15%

] L]

Sintomas de
hiperviscosidad
y hematocrito >65%

Y

Sin sintomas de

Control analitico | ¢ | hipeniscosidad

6/12 meses

Descartar:
Sangria de prueba: Deshidratacion
Reemplazar liquidos Hipovolemia
Nomésde 1boka [ Hipotiridismo

No mas de 3/afio Depresion
Absceso cerebral

4. Los tratamientos por via intravenosa deben hacerse con
precaucion utilizando filtros para el aire para evitar los
embolismos aéreos paradojicos.

5. Los vuelos comerciales no estan contraindicados y no
requieren oxigeno suplementario.

El tratamiento con farmacos especificos de la HAP se consi-
dera en los pacientes en clase funcional lll e incluye antago-
nistas de los receptores de la endotelina, inhibidores de la
fosodiesterasa-5 y prostaciclina. El tratamiento combinado
y el trasplante estan indicados en los pacientes gravemente
enfermos y con fracaso de la monoterapia.
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INDICACIONES DE CORRECCION DEL DEFECTO

EN LAS CARDIOPATIAS CONGENITAS CON SHUNT
1ZQUIERDA-DERECHA E HIPERTENSION PULMONAR
SEVERA

Esta cuestion frecuentemente se plantea en nifos mayores
y adultos jovenes con defectos grandes post-tricuspideos
(CIV o DAP) y en determinados pacientes, normalmente
adultos, con CIA grande que han desarrollado HP.

Es importante determinar la posibilidad o no de cierre del
defecto en estos pacientes con shunt izquierda-derecha e
HP. La reparacion de la cardiopatia es eficaz para suprimir el
cortocircuito, y si las presiones pulmonares se normalizan
tras la intervencion, mejora el prondstico y la calidad
de vida. Sin embargo, si la HP persiste tras la reparacion, la
supervivencia disminuye drasticamente, siendo claramente
menor que en los pacientes con HP por hiperaflujo con
cardiopatia no reparada. Una aproximacion global que
incluya una valoracién clinica, pruebas no invasivas y en
algunos casos estudio hemodinamico con calculo de flujos y
resistencias, permite la clasificacion en “operable” o no
“operable” de la mayoria de los pacientes.

Desde el punto de vista clinico y no invasivo en la Tabla |
(pagina siguiente) podemos ver las variables que sugieren
indicacién o no de cierre del defecto

Desde el punto de vista hemodindmico disponemos de
varios parametros que sugieren una evolucién favorable
tras el cierre quirirgico o percutaneo de estos defectos.
Para ello debemos calcular las RVP, RVS y el iRVP (Figura 1,
pagina siguiente). Una integracién de estos criterios hemo-
dindmicos junto con las variables clinicas nos permitira
tomar la decision de cerrar o no el defecto.

¢ Si la RVP son <2.3 U.W, el indice de RVP es <6 UW/m?
y el cociente RVP/RVS <0.3 se considera que la HP es
reversible e indica un pronéstico favorable post-cierre del
defecto.

e Sila RVP estd entre 2.3y 4.6 U.W, el IRVP estd entre 6y
9 UW/m’y el cociente de resistencias entre 0.3y 0.5 se
recomienda realizar valoracion de reversibilidad de la HP.
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Tabla |
Valoracion clinica y no invasiva de posibilidad

de cierrre del defecto en los pacientes con
shunt izquierda-derecha e HP adultos

Historia clinica
en la infancia

Examen fisico

Saturacién arterial
de 0:*

Radiografia
de torax

ECG

Ecocardiograma

Oximetria tras
ejercicio

Datos que sugieren
“operabilidad”

¢ Dificultad para la
alimentacion

® Retraso crecimiento

¢ Infecciones respiratorias
frecuentes en infancia

¢ Latido precordial
hipercinetico

e Desdoblamiento del
2° tono

¢ Soplo medio-diastdlico
(flujo a través del defecto)

o Normal (>95%)

e Cardiomegalia
e Hiperaflujo pulmonar

e Predominio de fuerzas
izquierdas

e Ondas “q" en precordiales
laterales

e Shunt predominantemente
izquierda-derecha

* No caida de la presion
arterial de O: de post-gjercicio

Datos que sugieren
“inoperabilidad”

e Ausencia de sintomas o
mejoria clinica como
mejorfa de la alimentacion,
ganancia de peso,
desaparicion de

e Cianosis visible
® 2° tono Unico y fuerte

e Desaparicion del soplo
a través del defecto

e Soplo diastélico precoz
de insuficiencia pulmonar

 Reducida (<90%)
(cianosis clinica)

¢ No cardiomegalia

e Vascularizacion pulmonar
reducida

¢ Aumento de hilios
pulmonares con rapido
afilamiento y amputacién
de ramas

¢ Predominio de fuerzas
derechas

o

¢ Ausencia de ondas “q
en precordiales laterales

e Shunt predominantemente
derecha-izquierda

e Descenso presion arterial
de O: de post-gjercicio

*En los pacientes con DAP la saturacién de oxigeno debe medirse en MMIl Tabla II.
Test de oclusion con baldn en CIA/ductus con HP severa.
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Figura 1
PAP media - PCP media
RVP= :
Flujo pulmonar
P Aorta media - PAD media
RVS=

Flujo sistémico

PAP media - PCP media
indice de flujo pulmonar

a. Test agudo vasodilatador. Los farmacos mas utilizados

son el oxigeno y el oxido nitrico (una mezcla compuesta
por 20 ppm de éxido nitrico mas 100% de oxigeno
durante 10 minutos). Se considera que los pacientes
pueden ser candidatos a cierre del defecto si se produce
una reduccién >20% del IRVP y del cociente de resisten-
cias pulmonares/sistémicas, con unos valores finales de
IRVP <6 UW/m? y un cociente de resistencias <0,3

. Oclusion transitoria del defecto (DAP o CIA) con

balén durante 15-30 minutos en funcién de la respuesta
de las RVP a la oclusion. Si la respuesta es positiva a los
15 minutos se puede dar por finalizado el test y si no
lo es recomendamos mantener la oclusién hasta un
méaximo de 30 minutos. Tras la oclusién del defecto, se
considera respuesta favorable la caida >25% de las
presiones pulmonares o la reduccion >50% del cociente
entre la presion diastolica pulmonar y la presion diastélica
aortica, sin datos de claudicacion del VD (incrementos
de la presién en AD y telediastoélica de VD) ni disminucion
de la presion arterial sistémica o elevacién de la presion
capilar pulmonar. Estudios preliminares consideran esta
técnica Util para evaluar la reversibilidad de la HP aunque
la evidencia actual es escasa.

Nosotros recomendamos realizar ambos procedimientos,
primero el test vasodilatador agudo con ON 'y a continua-
cion el test de oclusion con baldn para explorar al méximo
la posible reversibilidad en pacientes con CIA/DAP e HP
severa (Tabla Il, pagina siguiente).
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Tabla

T.A PAD PAPs PAPd PAPm PCP GCs GCp PAD Sat0: Sat0:
AP Ao

BASAL

15 minutos
oclusion

30 minutos
oclusion

e SilaRVP es >4.6 U.W, el IRVP es >9 UW/m?y el cociente
de resistencias >0.5 no se recomienda realizar valoracion
de reversibilidad de la HP ya que el cierre se considera
contraindicado debido al riesgo de complicaciones severas
y/o persistencia de HP.
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ALGORITMO EN LA HIPERTENSION PORTOPULMONAR

Dra. Paula Navas Tejedor/ Dra Pilar Escribano

La hipertensién portopulmonar (HPoPu) es una forma de
HAP asociada a Hipertensiéon portal (HTP), en presencia o
no de una enfermedad hepatica avanzada y en ausencia de
otras causas de HAP. La gravedad de la enfermedad hepa-
tica acompafante no se correlaciona con la de la HPoPu.
El sexo femenino y el antecedente de Hepatitis autoinmune
se han relacionado con la aparicion de HPoPu.

Para que haya HPoPu debe haber HTP, es decir, la enfermedad
hepaticacrénica sin hipertension portal no produce HPoPu.

Existen multiples causas de HTP descritas en pacientes con
HPoPu entre las que se incluyen la cirrosis hepatica, esclerosis
de la vena hepatica, trombosis de la vena porta, anormali-
dades congénitas de la circulacion portal y fibrosis periportal
sin cirrosis.

Desde el punto de vista hemodinamico, la HPoPu se define
por una presion arterial pulmonar media (PAPm) mayor de
25 mmHg, con una presion de oclusiéon de arteria pulmonar
(POAP) menor de 15 mmHg y resistencia vascular pulmonar
(RVP) mayor de 3 UW (240 din-s-cm-5). La presencia de HPoPu
en este grupo de pacientes se asocia a un exceso de
mortalidad debida, tanto a la enfermedad hepética, como
también a la enfermedad vascular pulmonar, con una super-
vivencia del 40-68% a los 5 afos.

Se estima que afecta al 2-5% de los pacientes con HTP,
siendo mas frecuente en los pacientes candidatos a tras-
plante hepatico, grupo en el que alcanza una prevalencia de
entre el 5y el 8,5%.

Manejo diagndstico-terapéutico

En pacientes candidatos a trasplante hepatico ortotépico
(THO) debe realizarse un “screening” mediante ecocardio-
grama transtoracico, que se repetird anualmente mientras
el paciente continle en lista de espera.

Debera realizarse también un ecocardiograma transtoracico

a pacientes con HTP y signos o sintomas sugerentes de HP,
aunque no se considere el THO.

105



106

Tratamiento

Si en el ecocardiograma se objetiva una presion sistolica
pulmonar >50 mm Hg o hay datos sugerentes de disfuncion
de ventriculo derecho y/o alta sospecha de HP, se realizara
un cateterismo derecho (Figura 1).

Figura 1

Paciente candidato
aTHO

Screening: Ecocardiografia|
Doppler transtoracica |

PAPsist >50 mmHg,
VD anormal o
Alta sospecha HP

Ecocardiografia anual
mientras esté en lista

NO

Y
Interconsulta a
Unidad de HP

(Procede tratamiento
y seguimiento?

S

Tratamiento especifico

{Responde a

NO terapia de HP?

Y

Seguimiento por
Unidad de HP

Yy

Paciente puede continuar
en lista de espera

En la Tabla I se muestran los patrones hemodinamicos que
se observan en los pacientes con hipertensién portal y/o
cirrosis. Unicamente la Hipertension portopulmonar (HPoPu)
es una contraindicacion especifica para el THO.
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Tabla |

PAPmM RVP GC PCP
Hiperdindmico ~ 25-35 mmHg i hh <15 mmHg
Exceso Volumen h <3 UW h h3(GTP >10)
HPoPu hh hh i <15 mmHg

PAPm: Presion arterial pulmonar media; RVP: Resistencias vasculares pulmonares;
GC: Gasto cardiaco; PCP: Presion de enclavamiento pulmonar; UW: Unidades Wood.

La presencia de HPoPu condiciona mayor morbimortalidad
en el trasplante hepético, con cifras cercanas al 50% si la
PAPm es mayor de 35 mmHg, por lo que el manejo de cada
paciente dependera de la gravedad de la HPoPu evidenciada
en el cateterismo derecho diagnostico

En algunos pacientes la HPoPu se diagnostica en el quiré-
fano en la induccion anestésica para el trasplante hepatico.
En la Figura 2 se muestra el algoritmo de actuacion en esta
situacion.

Figura 2

Paciente que entra en quiréfano para realizacion de THO,
y que se descubre PAPm >25 mmHg en la monitorizacion

|
|Hipertensién Pulmonar|<—| Perfil Hemodinamico |—>| Otros |
L]

PAPm 35-40 mmHg || PAPm 35-40 mmHg
PAP<35 M HG || 3" jy SRy <SUW || 3 UW SRVP <5UW || PAP >340 mm Hg

RVP >3UW Buena funcion VD Mala funcién VD 3UWSRVP <SUW

| Continuar THO

DIFERIR THO
Terapia vasodilatadora (PGl2)

Terapia vasodilatadora
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Medidas generales

e Oxigeno suplementario para mantener saturaciones supe-
riores al 90%.

e Dijuréticos.

e Antagonistas del calcio: estan contraindicados por incre-
mentar la HTP.

e Propanolol: Esta contraindicado. La profilaxis del sangrado
de la varices esofégicas debe realizarse con bandas esoféa-
gicas.

e TIPS (transjugular intrahepatic portosystemic shunt): Esta
contraindicado en los pacientes con HPoPu. No hay evi-
dencia suficiente para aconsejar la obstruccion de los TIPS
funcionantes en un paciente tras el diagnéstico de HPoPu.

Tratamiento especifico

El tratamiento especifico de la HPoPu se realiza con los mismos
farmacos que en la HAP idiopatica. No se han realizado
ensayos clinicos controlados que confirmen la seguridad
y eficacia de estos farmacos en estos pacientes y las reco-
mendaciones actuales se basan en pequenas series de casos
y en ensayos clinicos no controlados. Nuestra pauta de
actuacion es:

1) Si el paciente no es candidato a THO: el manejo tera-
péutico (algoritmo y objetivos) son comunes con la HAP-
diopética.

2) Si el paciente estéd pendiente de THO y su PAPm
>35 mmHg + RVP >3 UW:

Medidas generales:

e Excluir de lista temporalmente hasta ver respuesta
hemodindmica: contraindicado el THO.

e Suspender beta-bloqueante. Ligadura de varices.

e No anticoagular.
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Tratamiento combinado secuencial:

(objetivo terapéutico—reducir la presion pulmonar para
ser candidato a THO):

* Bajo riesgo y baja severidad hemodinamica (RVP <5 UW):
Iniciar tratamiento con IPDE-5.

e Riesgo intermedio y mayor gravedad hemodinédmica
(Indice cardiaco <3 I/m/m y PAD >8 mm Hg): Trata-
miento combinado oral de inicio (ARE + PDES5).

e Riesgo alto: Tratamiento combinado de entrada (lloprost
inhalado + Sildenafilo). Si el paciente tiene criterios de
mal prondstico hepaticos/hemodinamicos se utilizara
directamente Treprostinil SC (evitar via venosa central
permanente).

Evaluacion hemodinamica a los 3 meses, si no se alcanzan
objetivos, incrementar el tratamiento.

® Replantear el THO segun los criterios de la Figura 2.

e Los pacientes en los que se ha conseguido el objetivo
serdn reevaluados cada 6 meses para objetivar que la
HP se mantiene correctamente controlada. El algoritmo
de manejo postrasplante hepatico se plasma en la
Figura 3.

Figura 3

Paciente con HTP conocida y bajo terapia especfica
(prostanoides IV, SC, Inh/sildenafilo 1)
que se somete a Trasplante Hepatico

Y

Realizar Trasplante bajo vigilancia hemodinamica y terapia vasodilatadora

¥

Ingreso en U.C.I.
Mantenimiento tratamiento especifico

Seguimiento Unidad HP al alta

CONTINUAR TRATAMIENTO POST-TX
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Preparacion para el THO:

El Sildenafilo por via oral se sustituye por IV, los ARE se
suspenden en el momento del TX hepético para evitar
toxicidad hepética e interacciones farmacolégicas con los
inmunosupresores (tacrolimus o ciclosporina). El Trepros-
tinil SC se sustituye por IV y se valora la sustitucion por
lloprost inhalado segun el compromiso de la funcién del
ventriculo derecho y la tensién arterial sistémica. Tras el
THO en general es necesario continuar con tratamiento
oral con IPDE-5 durante periodos variables de tiempo.
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DIAGNOSTICO DE LA HAP EN LAS ENFERMEDADES
DEL TEJIDO CONECTIVO (ETC)

Dra M Jose Ruiz Cano, Dra Patricia E Carreira

La HAP es una complicacién bien conocida en las ETC, espe-
cialmente en la esclerosis sistémica (esclerodermia, ES). De
hecho, los nuevos criterios ACR/EULAR para la clasificacion
de la esclerodermia, incluyen la presencia de HAP confirmada
por cateterismo cardiaco derecho. También puede aparecer,
aunque con menos frecuencia, en la enfermedad mixta del
tejido conectivo o el lupus eritematoso sistémico. Excepcional-
mente se desarrolla en la artritis reumatoide, las miopatias
inflamatorias (polimiositis y dermatomiositis) o el sindrome
de Sj6egren primario. También se presenta en pacientes con
sintomas caracteristicos de ETC (artralgias inflamatorias,
rigidez matutina, edema de manos, Raynaud, etc), pero sin
manifestaciones caracteristicas de ninguna enfermedad. Es
lo que se denomina enfermedad indiferenciada del tejido
conectivo (EITC). En estos pacientes la HAP puede aparecer
de forma muy precoz, practicamente al inicio del resto de
los sintomas.

En la HAP de las ETC se han descrito cambios histoldgicos
sugerentes de enfermedad venooclusiva, y pueden obser-
varse datos radiolégicos de enfermedad venooclusiva
(imagenes en vidrio deslustrado, nédulos centrolobulillares
y septos interlobulillares, adenopatias mediastinicas) en
algunos pacientes.

En todas estas enfermedades, ademas de la HAP, de origen
vascular, pueden existir otras causas de HP. Los pacientes
con fibrosis pulmonar extensa, frecuente en la esclerodermia,
pueden desarrollar HP secundaria. La cardiopatia izquierda,
secundaria a miocardiopatia, a fibrosis miocardica, a disfun-
cion diastolica del VI, o la miocardiopatia hipertensiva, en el
seno de crisis renal esclerodérmica o nefritis lUpica, pueden
ocasionar HP secundaria. En las ETC pueden aparecer anti-
cuerpos antifosfolipidos, asociados con un mayor riesgo
de trombosis, que pueden ocasionar HP tromboembdlica
cronica. Por ultimo, algunos pacientes pueden tener una
etiologia “mixta” de la HP. El caso mas comun es el paciente
con fibrosis pulmonar leve-moderada, que pueden presentar
ademas HAP, de causa vascular.
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Puesto que en las ETC puede aparecer HP de multiples ori-
genes, para el diagnostico adecuado es imprescindible rea-
lizar un estudio detallado de cada caso (algoritmo diagnds-
tico completo), pero sélo el cateterismo cardiaco derecho
nos dara el diagnostico de certeza.

Screnning de HAP en los pacientes con ETC

La prevalencia de HAP esta Unicamente bien establecida en
los casos de esclerodermia donde alcanza el 7-12%. Debido
a su prevalencia elevada y su mal prondéstico se recomienda
realizar un screening sistematico de todos los pacientes.

Los métodos de screening mas habituales para la deteccién
precoz de HAP en la esclerodermia son el ecocardiograma
con doppler y las pruebas de funcién respiratoria (PFR) con
difusion de CO (DLCO). En las PFR, una relacion FVC/DLCO
mayor de 1,6 sugiere la presencia de HAP. Mas que la
presion sistélica pulmonar (PSP) estimada, el dato ecocar-
diografico que mejor se correlaciona con la HAP en el cate-
terismo derecho es la velocidad de regurgitacion tricuspidea
(VRT): si es mayor de 2,8 m/s la probabilidad de HAP es muy
elevada, mientras que si es menor de 2,5 m/s, la probabili-
dad es baja. Entre 2,5 y 2,8 deben tenerse en cuenta otros
factores para decidir la realizacion de cateterismo derecho.
Existen otros datos que nos pueden ayudar a la deteccion
precoz de HAP, como los niveles de NT-pro-BNP, o las carac-
teristicas clinicas que mas frecuentemente aparecen en los
pacientes con esclerodermia que desarrollan HAP (Tabla ).

Tabla |

Factores de riesgo para desarrollar
HAP en la esclerodermia

 Forma cutanea limitada de esclerodermia
e SSc > 3 afios de evolucion
¢ Sexo femenino
 Anticuerpos anticentrémero positivos
e Edad postmenopausica, >65 afos de edad
 Raynaud de afos de evolucion (>10 afos)
® DLCO<60% (con FVC normal y minima fibrosis)
* FVC/DLCO >1,6
DLCO: capacidad de difusion de CO. FVC: capacidad vital forzada.
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El reciente estudio DETECT (Evidence-based detection of
pulmonary arterial hypertension in systemic sclerosis) describe
un algoritmo para la toma de decisiones en pacientes con
esclerodermia (Figura 1). El estudio analizo la sensibilidad y
especificidad del screening en dos etapas, en pacientes con
esclerodermia de mas de 3 afos de evolucion y con DLCO
<60%. La primera etapa, que utiliza datos clinicos, marca-
dores bioquimicos, auto-anticuerpos y datos del ECG, tiene
una sensibilidad del 97%. Si el paciente obtiene mas de 300
puntos en la primera etapa, debe realizarse un ecocardio-
grama. En la segunda etapa se decide la indicacién del
cateterismo derecho, en funcién de la puntuacién obtenida
en la etapa 1, y los datos obtenidos en el ecocardiograma
transtoracico (velocidad del flujo tricuspide y area de la
auricula derecha). La Figura 1 muestra el nomograma para
la aplicacion del estudio DETECT.

La Figura 2 muestra un ejemplo para la aplicacién del estudio
DETECT en la practica clinica. Existe una calculadora dispo-
nible en la pagina: http://detect-pah.com/

Este algoritmo DETECT no esta validado en pacientes con
DLCO >60%. Sin embargo en nuestro medio, hemos deci-
dido la aplicacion sistematica del estudio DETECT a todo pa-
ciente con esclerodermia asintomatico como screening de
la HAP.

En las ETC sin datos clinicos de esclerodermia, no se reco-
mienda la realizacién de screening a pacientes asintomaticos,
pero sf en aquellos que desarrollen sintomas sugerentes de HP.

Como resumen, en las ETC se recomiendan los siguientes
métodos de screening:

* Pacientes con esclerodermia, asintomaticos para HP: proto-
colo DETECT anual (Figuras 1y 2).

e Pacientes con esclerodermia y sintomas sugerentes de HP
o insuficiencia cardiaca: estudio especifico de HP (Figura 3).

e Otras ETC, que presentan sintomas sugerentes de HP o insufi-
ciencia cardiaca derecha: estudio especifico de HP (Figura 4).

En todos los casos, el diagndstico definitivo debe realizarse
siempre mediante cateterismo derecho.
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Figura 2
Ejemplo de aplicaciéon de protocolo DETECT.

A: ETAPA 1, variables clinicas: mujer 65 afios, Raynaud de 15 afios de evolucion,
con mdltiples telangiectasias y anticuerpos anticentromero (+); FVC 100%, DLCO 40%,
(irico 4,5 mg/dl, NT-proBNP sérico 300; EKG normal. La puntuacion total obtenida
por la paciente es de 330, por lo que se indica la realizacién del ecocardiograma
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Figura 2

Ejemplo de aplicacion de protocolo DETECT.

B: ETAPA 2, variables ecocardiograficas: el rea de la auricula dcha es de 16
y la velocidad del jet tricispide es de 2,8. Junto con la puntuacién obtenida
en la primera etapa, la puntuacion total es de 49, por lo que esta indicada
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Figura 3
Protocolo de estudio de HP en pacientes con
esclerodermia y sintomas sugerentes de HP
o insuficiencia cardiaca derecha

Esclerodermia + (DISNEA O SIGNOS DE INSUFICIENCIA CARDIACA)

Descartar enfermedad intersticial
Y pulmonar moderada o severa

FVC/DLCO >1.6
BNP elevado
VT >2.8 m/s 6 alteracion de cavidades derechas en ecocardiograma

Y

CATETERISMO CARDIACO DERECHO

Figura 4
Protocolo de estudio de HP en pacientes
con ETC diferentes de la esclerodermia,
con datos clinicos sugerentes de HP

Otras ETC con datos clinicos de HP

Y
ECOCARDIOGRAMA TT
si aparicion de disnea 6 sintomas de insuficiencia
Y Y Y
VT <2.8 mfs
VT >2.8 m/s S ge;o datos sinvﬁ;ris?fh?:ig]r{SVD
e disfuncion VD
Y \i Y
CATETERISMO CARDIACO DERECHO SEGUIMIENTO
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HP VENOOCLUSIVA Y HEMANGIOMATOSIS
CAPILAR PULMONAR

Dra Beatriz Arias

La HP venooclusiva (HPVO) y la hemangiomatosis capilar
pulmonar (HCP) se encuentran en una subclasificacion es-
pecifica dentro del grupo1 por las diferencias en la fisiopa-
tologia, clinica y terapéutica respecto al resto de las formas
incluidas.

Se han descrito formas familiares y mutaciones en el gen
BMPR-2, hecho que hace pensar que ambas puedan ser di-
ferentes fenotipos de la misma enfermedad.

Epidemiologia

Presenta una incidencia de 0.1-0.2 por millén siendo mas
frecuente en hombres. Llegan a ser hasta un 10% de todas
las HAP. La supervivencia a 2 afios sin la opcion de trasplan-
te pulmonar es practicamente nula, alcanzando una morta-
lidad en el primer afio de hasta el 70%.

Diagnéstico

Puede ser establecido con alta probabilidad con la combina-
cion de la exploracion fisica y los hallazgos radiolégicos y
broncoscopicos.

1. Clinica
e Disnea con el ejercicio rapidamente progresiva
e Tos irritativa

e Factores predisponentes: Tabaco, conectivopatias, infec-
cion por VIH, embarazo, exposicion a tédxicos, trasplante
de médula ésea y algunos quimioterapicos. Se han descri-
to casos relacionados con anticonceptivos hormonales.

2. Exploracion fisica
e Acropaquias (50%)

e Crepitantes bibasales a la auscultacién pulmonar (inusual
en el resto de formas de HAP)
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¢ Hipoxemia severa y cianosis (puede ser explicado por la
presencia de edema pulmonar intersticial crénico y/o fora-
men ovale permeable)

3. Pruebas complementarias

e Pruebas de funcion respiratoria: Alteracion severa de la
difusion de CO.

¢ Radiografia de torax: Lineas B de Kerley e infiltrado inters-
ticial periférico, ademas del resto de signos propios de HP.

e Tomografia axial computarizada (TAC): Es la prueba
complementaria de eleccién en el diagnéstico. Muestra
engrosamiento de los septos interlobulillares y nddulos
centrolobulillares, opacidades centrolobulillares en vidrio
deslustrado (a diferencia de la afectacion panlobular que
predomina en HAPI) y linfadenopatias mediastinicas. La
presencia de estos tres signos alcanza una sensibilidad del
66% y una especificidad del 100%. La Al, venas pulmo-
nares y VI son normales.

Fibrobroncoscopia: Debido a que la HPVO puede presen-
tarse con hemorragia alveolar, la realizacion de lavado
broncoalveolar es muy til para su diagnéstico. En el estudio
citolégico se observa un elevado nimero de macréfagos
cargados de hemosiderina (>100 macréfagos por campo,
siendo lo normal entre 4-25) con una escala de Golde
notablemente elevada.

Gammagrafia de ventilacién/perfusion: Irregularidades
difusas, pero pueden no encontrarse ningun hallazgo pato-
l6gico.

Cateterismo derecho: La POAP es normal. El test de vaso-
dilatacion esta contraindicado por el alto riesgo de desen-
cadenar edema pulmonar. No esté indicado el tratamiento
con calcioantagonistas.

Tratamiento

No existe ninguin tratamiento establecido o que haya demos-
trado efecto positivo a parte del tratamiento diurético
de mantenimiento. Los farmacos especificos para la HAP
incrementan el riesgo de edema intersticial, sin embargo
pueden tener un efecto favorable en la disfuncion severa
del ventriculo derecho.
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Tratamiento

Estos farmacos se administraran con dosis bajas y lentamente
progresivas combinados con diuréticos a dosis altas, con
estricta vigilancia de la saturaciéon de oxigeno en centros
con amplia experiencia y que dispongan de trasplante
pulmonar. La septostomia auricular no es una opcién real
por la severa hipoxemia. La Unica opcion terapéutica esta-
blecida es el trasplante pulmonar, en ocasiones dada la
rapida evolucion de la enfermedad es necesaria la utiliza-
cion de ECMO como puente al trasplante pulmonar. No
existen datos de recurrencia de la enfermedad tras la inter-
vencién. Todos los pacientes con HPVO o HCP deben de ser
derivados a una unidad de trasplante en el momento del
diagnéstico.
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4. HP NO ARTERIAL

HIPERTENSION PULMONAR SECUNDARIA
A DISFUNCION VENTRICULAR IZQUIERDA

Y PREVIA AL TRASPLANTE

Dr. Juan F Delgado

Hipertensiéon pulmonar e insuficiencia cardiaca

e La hipertensiéon pulmonar (HP) asociada a disfuncién
ventricular izquierda es una entidad fisiopatoldgica y
hemodindmica, determinante del cuadro clinico en el
paciente con insuficiencia cardiaca), elemento esencial en
el prondstico y variable indispensable para la valoracion
pretrasplante cardiaco’.

Se estima que aproximadamente el 60% de los pacientes
con disfuncion sistélica severa del ventriculo izquierdo
(DSVI)y el 70% de los que presentan disfuncion diastolica
aislada (DDVI), presentan HP.

*En el proceso fisiopatolégico de HP asociado a
insuficiencia cardiaca, el desencadenante inicial es una HP
pasiva, que probablemente a través del dafo endotelial
inicie el proceso de remodelado vascular que podra
terminar en HP severa y fija*?.

La definicién de HP causada por disfuncion de VI, lleva
aparejada la necesidad de un estudio hemodinamico en el
gue se compruebe la presencia dePAPm >de 25 mmHg en
reposo y una POAP >de 15 mmHg, en presencia de GC
normal o reducido®.

La HP en el paciente con IC puede ser pasiva o reactiva
(y esta, a su vez, reversible o fija). Cuando se produce una
elevacion de la POAP, inicialmente hay un aumento “pasivo”
de la PAPm, con objeto de mantener un gradiente trans-
capilar pulmonar (GTP) normal que sea suficiente para
facilitar el flujo de la circulacién pulmonar. Sin embargo, la
elevacion crénica de la POAP se acompana de un aumento
“reactivo”de la PAPm, que se anade al componente pasivo,
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aumentando el GTP. La guia de préactica clinica en HP
introduce una definicién hemodinamica adicional: HP
pasiva, cuando el GTP es < de 12 mmHg y “despropor-
cionada” cuando el GTP es mayor de 12 mmHg. Sin
embargo, el término desproporcionado se ha considerado
desafortunado y actualmente se prefiere la descripcion
del perfil hemodinamico introduciendo un parametro
hemodinamico adicional (gradiente diastélico pulmonar,
GDP, que se estima como la diferencia entre la PAPd y la
PCP). Este GDP estd menos influenciado que el GTP por
los cambios en la PCP y en el volumen latido y parece
reflejar mejor el remodelado vascular pulmonar. Asi,
recientemente se ha propuesto la diferenciacién entre HP
asociada a cardiopatia izquierda: “postcapilar aislada”
cuando la PCP es >15 mmHg y el GDP < de 7 mmHg y
“combinada pre y post-capilar” cuando la PCP es > de 15
mmHg y el GDP >7 mmHg®.

El componente reactivo, a su vez, tiene un componente
dindmico o funcional y un componente fijo. El primero
suele ser reversible ante estimulos vasodilatadores. Sin
embargo, el componente fijo refleja remodelado a nivel
de la arteria muscular pulmonar (hipertrofia de la media y
fibrosis de la intima). Por ello, el vaso arterial pulmonar
pierde parcialmente su capacidad vasodilatadora.
Dependiendo de la cuantia de esa pérdida, la HP reactiva
serd mas o menos reversible, ante los farmacos vaso-
dilatadores. La HP reactiva finalmente produce disfuncién
de VD, y al final, disminucién del volumen minuto e
insuficiencia cardiaca derecha®.

Los factores esenciales que contribuyen a perpetuar
elevada la presion venosa pulmonar son la DDVI, la
patologia de la valvula mitral y la funcién y el remodelado
de la auricula izquierda.

Aunque la definicion de HP causada por insuficiencia
cardiaca, conlleva la necesidad de un estudio hemo-
dindmico, no en todas las circunstancias de HP asociada a
insuficiencia cardiaca es necesario un cateterismo. Un
estudio ecocardiografico puede proporcionar informacion
suficiente para un manejo clinico adecuado. En la
insuficiencia cardiaca por DSVI, los hallazgos ecocar-
diograficos generalmente hacen obvia la causa y ademas,
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mediante el flujo de IT podemos estimar la presion
sistélica pulmonar y con la herramienta del doppler
tisular, a través del cociente E/E’, podemos obtener una
aproximaciéon adecuada a la presion de llenado VI. Sélo
cuando es necesario afinar la severidad y/o reversibi-
lidad de la HP (paciente candidato a trasplante o asistencia
ventricular), es necesario un estudio hemodinamico
especifico.

Sin embargo, en el paciente con insuficiencia cardiaca y
FEVI normal puede ser extremadamente dificil distinguir
entre HP causada por DDVI e HAP. Aunque el ecocar-
diograma proporciona informacién valiosa, a veces es
preciso un estudio hemodinamico y su realizacion no
siempre garantiza una conclusion firme.

La HP secundaria a insuficiencia cardiaca carece de
tratamiento especifico. De igual manera, ningln farmaco
aprobado para el tratamiento de la insuficiencia cardiaca
estd contraindicado por la presencia de HP. Con
frecuencia, la HP de la insuficiencia cardiaca de
mecanismo sistolico es reversible con farmacos, al menos
parcialmente, ya que predomina el componente pasivo.
Por ello, la optimizacién del tratamiento médico (oxigeno,
diuréticos, nitritos, inhibidores de la enzima de conversion
(IECA), antagonistas de los receptores de la angiotensina
[l (ARA II) y betabloqueantes), asi como la terapia
de resincronizacion reducen de forma significativa la PCP
y secundariamente la PAPm. La optimizacién del
tratamiento médico precisa en ocasiones de un ciclo
inotrépico (dobutamina, milrinona o levosimendan)’.

Sin embargo, los farmacos con efecto vasodilatador
“selectivo” del lecho vascular pulmonar y que son Utiles
en la HAP idiopatica, han tenido un efecto negativo o
neutro en la HP secundaria a insuficiencia cardiaca. Por el
momento, ninguna de las formas de tratamiento médico
gue se han mostrado eficaces en la HAP pueden
recomendarse en el paciente con insuficiencia cardiaca
de mecanismo sistélico e HP. Sin embargo, es muy
importante avanzar en el estudio de esta via terapéutica,
sobre todo con sildenafilo, antagonistas de los receptores
de la endotelina y estimuladores de la guanilatociclasa®.
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e En pacientes con insuficiencia cardiaca y FEVI normal, las
guias de practica clinica recomiendan el control de la HTA,
la prevencién o intento de regresion de la hipertrofia
ventricular izquierda mediante IECA o ARA Il, el adecuado
control de la volemia mediante restriccion de sodio y
diuréticos y finalmente, la prevenciéon de la taquiarritmia
o el control de la frecuencia cardiaca para optimizar el
tiempo de llenado diastélico con betabloqueantes o
calcioantagonistas. En estos pacientes, puede obtenerse
un modesto beneficio adicional con el empleo de
candersartan. Pero al margen de estas recomendaciones
generales, no existen datos sobre la influencia de
tratamientos especificos, que se han mostrado eficaces en
la HAP, para el tratamiento de la insuficiencia cardiaca
con FEVI normal.

Manejo del paciente con insuficiencia cardiaca
avanzada e hipertensiéon pulmonar candidato
a trasplante

e La HP secundaria a insuficiencia cardiaca avanzada es un
factor de riesgo de morbimortalidad tras el TXC sobre
todo por fallo precoz del injerto. Y el fallo precoz del
injerto cardiaco es la causa mas frecuente de muerte
durante el primer mes tras el TXC.

Un GTP >12 mmHg y/o RVP >2.5 UW tras estudio
vasodilatador, son las cifras limite de riesgo por encima de
las cuales aumenta la mortalidad tras un TXC. Por encima
de estos valores, existe una correlacion positiva continua
con la mortalidad perioperatoria, aunque no se ha
definido un valor limite de riesgo inaceptable.

Por todo lo expuesto, en la insuficiencia cardiaca
avanzada candidato a TXC, la evaluaciéon hemodinamica
es imprescindible. Antes de ello, se debe optimizar el
tratamiento farmacologico guiado por pardmetros
clinicos y ecocardiograficos. Se puede considerar incluso
un ciclo corto de tratamiento inotrépico intravenoso
previo.

Si en ese estudio inicial, las cifras de presién pulmonar
superan los limites de riesgo, se aconseja realizar un
estudio vasodilatador. La guia de practica clinica de la
International Society for Heart and Lung Transplantation
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(ISHLT) recomienda realizar un estudio vasodilatador si la
PAPs es >50 mmHg y el GTP > de 15 mmHg o la RVP es >
de 3 UW-.

Para ello se emplea nitroglicerina, nitroprusiato, prostaglan-
dina E1, prostaciclina, ON, iloprost y sildenafilo. Ninguna
pauta de actuacién ha mostrado ser superior a otra. En
nuestro centro hemos consensuado usar en el test vasodila-
tador sildenafilo oral si la PCP es mayor de 25 mmHg y ON
si la PCP es menor (un agente vasodilatador muy selectivo
para circulacion pulmonar, cuando la PCP esta muy elevada,
puede generar un aumento sensible de la PCP y provocar
edema pulmonar).

* A la hora de tomar decisiones sobre el grado de HP, la
necesidad de test vasodilatador, la evaluacién de la
respuesta y la inclusién o no en lista de espera de
trasplante hemos de tener en cuenta el clasico parametro
hemodinédmico revisitado recientemente: GDP. Un GDP
>7 mmHg es un valor asociado al desarrollo de
remodelado vascular pulmonar, clasicamente considerado
como HP “fija"".

No existen asi mismo parametros hemodinamicos basales
gue permitan predecir la respuesta al estudio vaso-
dilatador; sin embargo, un indice cardiaco bajo y una RVP
muy elevada (>6UW) son predictores de una mas pobre
respuesta’’.

Tras el estudio vasodilatador, una gran parte de los
pacientes pasan a la categoria de HP “reversible” y
pueden ser incluidos en lista de espera. Sin embargo y
aunque es un tema controvertido, parece que el pronos-
tico tras el TXC en este grupo de pacientes con HP
reversible, es ligeramente desfavorable respecto a los
pacientes sin HP. La vigilancia hemodinamica, mientras
permanecen en lista de espera, se recomienda se realice
cada 3-6 meses™.

Si en base a una mala situacion clinica del paciente, el
estudio vasodilatador se realiza con una POAP > de 25
mmHg y una PAPs > de 60 mmHg, el grado de congestién
puede anular una respuesta positiva vasodilatadora; por
lo que antes de desestimar el trasplante cardiaco por HP,
se deberia buscar una forma mas eficaz de tratar la
congestion pulmonar (ver mas adelante).
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e De otro lado, si las cifras de presion pulmonar tras
el estudio vasodilatador se sittan en el rango de
reversibilidad, pero lo hacen con una caida de la tension
arterial sistolica por debajo de 85 mmHg, no se reduce el
riesgo tras el TXC.

En aquellos pacientes que persisten con cifras de HP de
riesgo tras un estudio vasodilatador pueden ser
susceptibles de un intensivo tratamiento farmacolégico
inotropico y vasodilatador (oral o intravenoso), que
finalmente pueda transformar su HP en “reversible”. Esta
transformacion es lo que algunos autores han deno-
minado “condicionamiento vasodilatador” y para ello
es necesario realizar una escalada terapéutica de
tratamiento inotrépico y vasodilatador, bajo monito-
rizacion hemodindmica. No existe una pauta definida,
pero contempla la combinacion de inotrépicos y de
vasodilatadores selectivos.

Si a pesar de lo descrito, el paciente persiste con cifras de
HP de riesgo, se puede afadir al tratamiento médico,
dispositivos de asistencia mecanica (balén de contra-
pulsacién intraortico y los dispositivos de asistencia
ventricular) y considerar la ventilacién mecénica.

El manejo de los pacientes candidatos a trasplante con
insuficiencia cardiaca e HP “reversible” que han preci-
sado de un estudio vasodilatador, requieren de un manejo
especial para el que tampoco existen pautas univer-
salmente recomendadas. Estas incluyen: reevaluacion tri o
semestral del grado de HP mientras permanecen en lista
de espera, mantenimiento del tratamiento vasodilatador
hasta el trasplante, adecuada selecciéon del donante
(equilibrando al alza el peso respecto del receptor,
mantenimiento hemodinamico con bajas dosis o sin
inotropicos y tiempo de isquemia previsiblemente corto) y
finalmente, proteccién del ventriculo derecho tras la
cirugia con ON, prostaciclina, iloprost o sildenafilo.

No obstante y a pesar de todas las opciones expuestas, un
porcentaje de pacientes no alcanzan los limites de
reversibilidad de su HP que permitan un riesgo asumible
para TXC ortotopico.
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Segun la guia de practica clinica de la ISHLT, se debe
considerar una contraindicacién relativa para TXC
ortotépico aquellos pacientes que tras las medidas
anteriormente descritas tienen una RVP >5 UW, un GTP
>16-20 mmHg, sobre todo si alguna de las dos determi-
naciones coexiste con una PAPs >60 mmHg.

Figura 1
Evaluacién hemodinamica del paciente con
IC avanzada candidato a trasplante cardiaco
(Hospital 12 de Octubre)

Cateterismo derecho tras optimizar
el tratamiento médico por parametros clinicos

GTP: 12 mmHg
RVP: 2.5 u Wood

!—‘—\

| Mayor |

lqual o menor

Cateterismo

Farmacoldgico

Reevaluacion 6 meses
Lista de espera

Irreversible

Reversible o riesgo
“aceptable”

Reevaluacion cada 3 meses, Optimizacion tto. oral o1V, incluso medidas
Tratamiento vasodilatodor, de soporte circulatorio/VM, guiadas por
Lista de espera monitorizacion hemodinamica

Reversible o bajo riesgo Irreversible o riesgo alto

Contraindicacion formal
para trasplante

Silla situacion lo permite,

Lista de espera | reevaluar en unos meses
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HIPERTENSION PULMONAR SECUNDARIA A
TRASTORNOS RESPIRATORIOS CRONICOS O HIPOXEMIA

Dra. Virginia Luz Pérez Gonzélez

La hipertensiéon pulmonar (HP) constituye una complicacion
importante en la evolucién de distintas enfermedades
respiratorias. Generalmente, la HP asociada a la patologia
respiratoria y/o hipoxemia es leve o moderada. La HP grave,
definida como presion de la arteria pulmonar media
>35 mmHg cuando tiene un indice cardiaco bajo
(<2.0 I/min/m2), tiene implicaciones prondsticas y terapéuti-
cas muy importantes. Puede ser expresion de mal control
de la insuficiencia respiratoria pero obliga ademas al diag-
néstico diferencial con la HAP en que la enfermedad
pulmonar es una comorbilidad.

Por ello es importante tener un alto nivel de sospecha,
tanto mas cuanto que su clinica es poco especifica y, a
menudo, indistinguible de la enfermedad respiratoria
de base. En la Figura 1 (pagina siguiente) se muestra el
diagrama para el abordaje diagnostico de la HP asociada a
patologia respiratoria crénica:

1. Sospecha clinica inicial basada en:

a. Sintomas: incremento de la disnea basal, aparicion
de dolor torécico, cefalea, sincope o edemas maleo-
lares.

b. Signos en la exploracion: refuerzo del segundo tono,
murmullo pansistélico de regurgitacion tricispide.

c. Pruebas complementarias: deterioro de la funcion
pulmonar y del intercambio gaseoso. Signos de
sobrecarga derecha en el electrocardiograma. Alte-
raciones radioldgicas con signos indirectos de HP:
aumento de la arteria pulmonar en la radiografia de
térax.; aumento del didmetro de la arteria pulmonar
y patrén en mosaico en la tomografia computarizada
(TC). Ademas la TC nos permite evaluar el parén-
quima pulmonar y valorar las areas de enfisema
pulmonar y/o enfermedad intersticial pulmonar.
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Figura 1

Diagrama que muestra la pauta de diagnostico
de la hipertension arterial pulmonar (HP)
en pacientes con patologia respiratoria crénica

Sospecha clinica de HP en trastornos respiratorios cronicos y/o hipoxemia' |

]

Funcién Pulmonar: espirometria, gasometria, volimenes estaticos, difusion’ |

L]

Diagnstico y gravedad congruentes con enfermedad de base’ |

Descartar intercurrencias.

o Infeccion

¢ Embolismo

o Enfermedad cardiaca izquierda.
* Tratamiento insuficiente.

Tratamiento de enfermedad
de base e intercurrencias

Descarta HP

e

Leve 0 Moderada®

<~

o Tratamiento enfermedad de base"
o Evaluar oxigenoterapia, otros...

o Estudio de funcion muscular*
* Monitorizacion de suefio®
* Prueba de marcha®

Diagnostico y gravedad congruentes
con enfermedad de base’

]

| Disociacion diagnéstico y gravedad’ |

Ecocardiograma® |

Confirma HP
PSP > 55mmHg

[ Grave |

Descartar otras causas de HP.
Optimizar el tratamiento"

]

[ Persiste HP grave'’ |

¢ Unidad de Hipertension
Pulmonar:

* Evaluacion cateterismo derecho
si tratamiento especifico.

2. Estudio de Funcion pulmonar, que debe constar de:

espirometria, con la mediciéon de la capacidad vital
forzada (FVC), volumen maximo espirado en el primer
segundo (FEV1) y su relacion, que permite distinguir las
alteraciones ventilatorias obstructivas, FEV1/FVC <70%,
restrictivas FEV1/FVC >85% vy el grado de gravedad:
FEV1 y FVC en porcentaje del valor de referencia. Es
necesario determinar los voliUmenes pulmonares esta-
ticos para confirmar el tipo y la gravedad del patron:
capacidad pulmonar total (TLC), volumen residual (RV)
y capacidad funcional residual (FRC). La medicién de la
capacidad de difusion del mondéxido de carbono
(DLCO) es un examen muy sensible pero poco especifico,
util en la evaluacion diagnostica y pronéstica de la HP.
La realizacion de una gasometria arterial permite deter-
minar la gravedad de la insuficiencia respiratoria y com-
probar su correccion con O: suplementario. Cuando el
grado de hipoxemia no justifica la HP, hay que evaluar
la insuficiencia respiratoria durante el ejercicio y, muy
especialmente, durante el suefio, pues la insuficiencia
respiratoria nocturna es bastante prevalente en pacientes
con enfermedades respiratorias crénicas. La gasome-
trfa, a diferencia de la pulsioximetria, informa también
de la PaCO:. Una PaCO: elevada, significa que hay
hipoventilacién alveolar, cuadro que se agrava durante
el suefio.

. Proceso de base: se refiere a los trastornos respiratorios

contemplados en la Tabla | (pagina siguiente). Cuando
la enfermedad de base o sus exacerbaciones o compli-
caciones explican los signos y sintomas, no se preci-
sarian estudios adicionales dirigidos a la evaluacién de
la HP.

. Estudios de funcion muscular respiratoria cuando se

sospecha hipoventilacién de causa neuromuscular:
curvas de flujo-volumen, espirometria en bipedestacion
y decubito (sospechar si presenta una caida de la
FVC >20% en decubito), presiones inspiratorias y espi-
ratorias maximas, maniobras de sniff y ventilacion
maxima voluntaria.
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Tabla |
Clasificacion actualizada de

la hipertension pulmonar
(Niza 2013)

Grupo 3. Hipertension pulmonar por enfermedades respiratorias
y/o hipoxemia

3.1. Enfermedad pulmonar obstructiva cronica.
3.2. Enfermedad pulmonar intersticial.

3.3. Otras enfermedades pulmonares con patrén mixto restrictivo y obstructivo.

3.3.1. Bronquiectasias crénicas.

3.3.2. Fibrosis quistica.

3.3.3. Fibroenfisema.
3.4. Trastornos ventilatorios durante el suefio.
3.5. Trastornos de hipoventilacion alveolar.
3.6. Estancia prolongada en grandes alturas.
3.7. Anomalias del desarrollo.

5. Monitorizacién durante el suefio: para valorar la pre-
sencia de sindromes de hipoventilaciéon nocturna y eva-
luar la repercusion afiadida de la desaturacion o de la
hipoventilacion durante el suefio de los diferentes pro-
cesos pulmonares. Segun la sospecha etioldgica se
hara pulsioximetria, capnografia, poligrafia cardiorres-
piratoria o polisomnografia. Se debe realizar cuando
hay hipercapnia superior a la esperada por el grado de
obstruccién, en toda hipercapnia si el paciente tiene
HP, y cuando hay poliglobulia o HP con PaO2 arterial

>55 mmHg.

6. El test de la marcha de seis minutos, informa de la alte-
racion del intercambio gaseoso en ejercicio y de la ca-
pacidad de esfuerzo submaxima al determinar el grado
de desaturacion y la distancia caminada. Una desatura-
cion marcada y un bajo nivel de esfuerzo pueden aler-

tar de HP.

7. Si persiste la sospecha de HP tras los estudios diagnés-
ticos efectuados, particularmente si los signos y sinto-
mas no se corresponden a la gravedad de la patologia
respiratoria, hay que evaluar la posibilidad de HP me-

diante un ecocardiograma.

8.

10.

La ecocardiografia es el elemento clave inicial del diag-
noéstico de HP: permite la evaluacién de la hipertrofia o
dilatacion del ventriculo derecho, de su funciéon y la es-
timacion de la presion sistdlica de arteria pulmonar. Sin
embargo, la ecocardiografia en estos pacientes presen-
ta limitaciones adicionales por la propia enfermedad.
Esta indicada cuando se considere que la HP puede te-
ner una contribucién significativa a la clinica del pa-
ciente, como es el caso de la existencia de: a) disocia-
cion entre la intensidad de los sintomas y el grado de
alteracion funcional; b) disparidad entre la reduccion
de la DLCOy el grado de alteracién funcional, y ¢) sos-
pecha de HP grave segun la exploracion fisica y los exa-
menes complementarios. Permite evaluar concomitan-
temente enfermedad cardiaca izquierda y seleccionar a
los pacientes para el cateterismo derecho.

. La HP es leve-moderada en los sindromes de hipoventi-

lacién y en el sindrome de apneas hipopneas durante el
suefio. En las enfermedades obstructivas como la EPOC
es moderada; una DLCO muy reducida puede ser un
marcador de HP grave. En enfermedad pulmonar in-
tersticial puede haber HP moderada-severa cuando la
alteracion funcional es importante: TLC o FVC <50%.
Un cuadro que se asocia mas frecuentemente a HP es
el fibroenfisema: es caracteristico un patrén mixto,
obstructivo y restrictivo, marcada hipoxemia, DLCO
desproporcionadamente baja y hallazgos en TC de fi-
brosis basal y enfisema en lébulos superiores.

Siempre que se confirma HP en pacientes con patolo-
gia respiratoria, bien sea moderada o grave, la primera
medida es comprobar la correccion de la insuficiencia
respiratoria con la oxigenoterapia, CPAP o ventilacion
mecanica no invasiva pautada al paciente: para ello se
titula el flujo de oxigeno mediante gasometria o pulsio-
ximetrfa en reposo, con pulsioximetria durante el test
de marcha de 6 minutos y con pulsioximetria nocturna
(o poligrafia). El paciente debe recibir oxigenoterapia
continua las 24 horas, con fuente portatil cuando sale
de domicilio, y con flujos ajustados al nivel de hipoxe-
mia, que pueden diferir en reposo, esfuerzo o durante
la noche.
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11. Cuando finalmente se confirma la presencia de HP
grave a pesar de las medidas anteriores se indicara
cateterismo cardiaco derecho (Tabla Il). En estos casos
hay que hacer el diagnéstico diferencial con HAP
coincidente con la enfermedad respiratoria. Algunas
claves para ello se dan en la Tabla Ill, aunque es reco-
mendable remitir al paciente a una unidad especiali-
zada de hipertension pulmonar para la confirmacion
del diagnéstico mediante cateterismo y la valoracion
de tratamiento especifico. En los pacientes con HP del
grupo 3 severa no esta establecido un tratamiento
especifico de la HAP, deben ser manejados en centros
con experiencia que individualizara el tratamiento a
seguir (se recomienda la inclusion en ensayos clinicos o
en registros).

Tabla ll
Indicaciones de cateterismo cardiaco derecho en

hipertension arterial pulmonar (HP) asociada a
enfermedades respiratorias crénicas (Grupo 3)

e Pacientes con HP grave por ecocardiografia que puedan ser subsidiarios
de tratamiento especifico o inclusion en ensayos clinicos.

¢ Desproporcion entre los hallazgos por ecocardiografia
y severidad de la afectacion pulmonar.

* Pacientes con frecuentes episodios de insuficiencia ventricular derecha.

e Deterioro clinico y/o progresivo deterioro gasométrico no explicados
por la evolucion de la enfermedad pulmonar.

* En la valoracién pre-quirdrgica de trasplante pulmonar
o cirugia de reduccion de volumen.

Protocolos de actuacion en hipertension pulmonar

Tabla lll
Criterios para el diagnéstico diferencial

entre hipertension arterial pulmonar
del grupo 1y del grupo 3

Alteracion funcional PAPM >25 y PAPM >35 mmHg
o radiolégica <35 mmHg en reposo  en reposo

e Alteracién funcional
leve
CFEV1 > 60% HP de clasificacion Valorgr HP grupo 1,
dudosa entre grupo 1 especialmente si mala
-FVC>70% y grupo 3 reserva circulatoria
e TC normal o

alteraciones leves

e Alteracién funcional
importante

- FEV1 < 60%
’ Probable HP grupo 3 Probable HP
-FVC < 70% U S aEe

e TC alteraciones
importantes

BIBLIOGRAFIA

Hoeper MM, Barbera JA, Channick RN, et al. Diagnosis, assessment,
and treatment of non-pulmonary arterial hypertension pulmonary
hypertension. J Am Coll Cardiol 2009; 54:585.

Galie, N. Hoeper, M.M. Humbert, M. et al. Guidelines for the diagnosis
and treatment of pulmonary hypertension. Eur Respir J 2009; 34:
1219-1263.

Nadrous HF, Pellikka PA, Krowka MJ, Swanson KL, Chaowalit N, Decker
PA. Pulmonary hypertension in patients with idiopathic pulmonary
fibrosis. Chest. 2005;128:2393-9.

Chaouat A, Naeijin R, Weitzenblum E. Pulmonary Hypertension and
COPD. Eur Respir J 2008; 32; 5: 1371-1385.

Cottin V., Le Pavec J., Prévot G. et al. and GERM"'O"'P. Pulmonary
hypertension in patients with combined pulmonary fibrosis and emphy-
sema syndrome. Eur Respir J 2010; 35: 105-111.

Werner Seeger, Yochai Adir, Joan Albert Barbera, et al. Pulmonary
Hypertension in Chronic Lung Diseases. J. Am. Coll. Cardiol. 2013;62: D
109-16.

137



138

HP no arterial

HP TROMBOEMBOLICA CRONICA
Y EMBOLIA AGUDA PULMONAR

M? José Ruiz Cano

La hipertension pulmonar tromboembodlica crénica (HPTEC)
se puede presentar tras un episodio de embolia pulmonar
aguda (EP) Unico o recurrente, sea 0 no sintomatico, o bien
como consecuencia de un EP que no se ha resuelto tras mas
de 3-6 meses de tratamiento anticoagulante.

La ausencia, en muchas ocasiones, de un seguimiento de
los pacientes tras la embolia pulmonar aguda y la ausencia
de centros de referencia en cirugia de tromboendarterec-
tomia pulmonar probablemente retrasan el tiempo hasta
el diagnostico de la HPTEC y en muchas ocasiones hasta la
cirugfa en pacientes con indicacién de la misma. Es especial-
mente necesario el seguimiento cuidadoso de los pacientes
con embolismos pulmonares severos y aquellos que mani-
fiestan en la fase aguda de la EP datos de HTP severa,
ya que este Ultimo dato puede ser una manifestacion de
la existencia de HTPEC establecida previa al episodio actual
de EP.

Sintomas sugerentes de HP en paciente con EP previa (1)

\

Ecocardiograma TT (2)

\

Velocidad del flujo de insuficiencia tricuspidea >3m/s 6 datos de sobrecarga de ventriculo derecho

\

Estudio de HP (3)

i i
OTRAS CAUSAS DE HP HPTEC

Protocolos de actuacion en hipertension pulmonar

1. La incidencia acumulada descrita de desarrollo de HPTEC

tras EP oscila segun las series en 0.1-3.8 % a los 2 afos
de seguimiento. Algunas caracteristicas del episodio
inicial de EP (edad >70 afos, edad joven, sexo mujer,
presién sistélica pulmonar >50 mm Hg, EP masiva o
submasiva, EP recurrente o idiopdtica) aumentan el ries-
go de desarrollar HPTEC.

Los estudios de seguimiento sistematico con pruebas
de imagen realizados en pacientes tras un episodio de EP
clinica demuestran que existe una discordancia entre
el porcentaje de pacientes con trombosis residual y el
porcentaje de pacientes con recurrencias tromboticas
sintomaticas. Por tanto, en pacientes asintomaticos con
antecedentes de EP se recomienda NO realizar pruebas
toracicas de imagen para evaluar la persistencia de trom-
bosis residual o la reperfusién de los defectos iniciales.

. Los pacientes con antecedentes de EP y desarrollo de

disnea de esfuerzo ¢ insuficiencia cardiaca derecha en
cualquier momento de la evolucién, deberian someterse
a un estudio mediante Ecocardiograma transtoracico
para descartar el desarrollo de HPTEC.

. Si se demuestran datos de HP mediante Ecocardiograma

TT, se debe realizar una gammagrafia de ventilacién/
perfusion pulmonar. Aunque el angioTAC pulmonar es
la prueba de eleccion para el diagnostico de EP aguda, la
gammagrafia pulmonar de ventilacién/perfusiéon sigue
siendo la técnica de imagen de primera linea para
la HPTEC, ya que posee una sensibilidad del 90-100% y
94-100% de especificidad para el diagnéstico. Una
gammagrafia de perfusion pulmonar normal nos permite
descartar la HPTEC como causa de la HP del paciente
y sera necesario buscar otras causas.

La persistencia de defectos segmentarios-subsegmen-
tarios de perfusion en la gammagrafia sin defectos
simétricos de ventilacion, junto al desarrollo de HP obliga
a realizar un protocolo completo de estudio (ver siguiente
apartado).
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DIAGNOSTICO DE HPTEC DURANTE EL ESTUDIO DE HP

La hipertension pulmonar tromboembdlica crénica (HPTEC)
es una forma de hipertension pulmonar (HP) asociada a
una importante morbimortalidad. En los registros de HP la
HPTEC es una de las principales causas de HP.

El diagnostico de HPTEC se fundamenta en una serie de
manifestaciones clinicas similares a otras formas de HP que
aparecen como consecuencia de la presencia de trombos
organizados en el interior de la luz vascular de las arterias
pulmonares que producen estenosis y obliteracion de las
mismas. La consecuencia es el aumento de la resistencia
vascular pulmonar que evoluciona a insuficiencia cardiaca
derecha como resultado del fallo progresivo de los meca-
nismos adaptativos del ventriculo derecho al aumento
progresivo de la postcarga a medida que progresa la
enfermedad.

El diagndstico se basa en la clinica, la deteccién y caracteri-
zacion de las lesiones tromboéticas mediante técnicas de
imagen, y la evaluacién hemodinamica. Es preciso demostrar
la presencia de fenémenos tromboticos en la vasculatura
arterial pulmonar que persisten pese a mantener un trata-
miento anticoagulante correcto por un periodo de al menos
3-6 meses.

El diagnostico de HPTEC se basa en los resultados obtenidos
después de al menos 3 meses de anticoagulacion eficaz
con el fin de discriminar la condicién de EP subaguda. Los
hallazgos que deben confirmarse son los siguientes:

e presion arterial pulmonar (PAP) media >25 mmHg, con
presién de oclusion de la arteria pulmonar (POA) <15
mmHg y

e hallazgos radioldgicos tipicos de HPTEC objetivados por
angiografia pulmonar y angioTAC pulmonar

Existen condiciones del paciente que se han descrito pre-
sentes con mayor frecuencia en los pacientes con HPTEC,
que debemos buscar durante el estudio de los pacientes
con HP (Tabla I).

Protocolos de actuacion en hipertension pulmonar

Tabla |

Factores asociados al desarrollo de HPTEC

Trombofilia hereditaria

2. Esplenectomia

4. Grupo sanguineo distinto de 0

5. Tratamiento con levotiroxina

Episodios previos de embolia pulmonar y trombosis venosa profunda

SOSPECHA CLINICA DE HP

Y

ECOCARDIOGRAMA TRANSTORACICO

Y

DESCARTAR OTRAS CAUSAS DE HP

Y

* Pruebas de laboratorio
* Ecografia abdominal
» Pruebas de funcion respiratoria
* Gammagrafia V/Q (1)

Y

SOSPECHA DE HPTEC

Y

CONFIRMACION DIAGNOSTICA
Arteriografia pulmonar (2)
+

Cateterismo cardiaco derecho (3)

+
Angio TAC pulmonar (4)

Y

Y

Tromboendarterectomia pulmonar NO CANDIDATO
en pacientes con a tromboendarterectomia pulmonar
CRITERIOS DE OPERABILIDAD (Valoracion en centro experto en HTEC)

Y

Y

HP sintomatica persistente

tras 3-6 m de tromboendarterectomia - Tratamiento médico especfico (5
Y Y
Trasplante pulmonar | | Angioplastia pulmonar (6)
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1. La gammagrafia pulmonar continta teniendo indicacion

como técnica diagndstica inicial de screening. Su valor
predictivo negativo es cercano al 100% por lo que, si es
normal, permite descartar la HPTEC como causa de HP.
Su mayor sensibilidad diagnostica (entre otras razones)
frente al TAC de alta resolucién la convierte en la técnica
diagndstica de primer paso para descartar la HPTEC
como causa de la HP del paciente (Tabla II).

2. La arteriografia pulmonar es la técnica gold-standard

para confirmar los hallazgos caracteristicos de HPTEC,
valorar la severidad, localizacién y accesibilidad quirdrgica.
Es capaz de evaluar de forma mas precisa la afectacion
de vasos distales y la perfusion pulmonar. Esta técnica
deberia realizarse por un grupo con experiencia en
HPTEC (ver mas detalles sobre la técnica en el capitulo de
hemodinamica en HP).

Tabla Il
Comparacion de la gammagrafia ventilacion-

perfusion pulmonar y angioTAC multicorte en el
SCREENING de la HPTEC

1. 51% Sensibilidad para
screening HPTEC

. >96% Sensibilidad para
screening HPTEC

)

2. Necesidad de mayor radiacion Necesidad de menor radiacién

w

3. Requiere medios
de contraste yodados

. No requiere medios
de contraste yodados

&

Menor necesidad de entrenamiento
de personal para diagnostico

4. Mayor necesidad de entrenamiento
de personal para diagnéstico

w1

5. Hallazgos diferenciales de . No diferencia trombosis aguda
trombosis aguda y cronica y crénica

6. Requiere entrenamiento para el
diagnéstico diferencial de otros
procesos con datos radiologicos
similares

7. Menor sensibilidad en deteccion
de HPTEC en ramas segmentarias
6 subsegmentarias. Posibilidad de
diagnostico erréneo de HTP arterial

Protocolos de actuacion en hipertension pulmonar

Permite ademaés realizar de forma conjunta durante el
estudio, una valoracion hemodinamica mediante catete-
rismo cardiaco derecho. La valoracion conjunta de los
datos radiolégicos que aporta la arteriografia y el angio-
TAC junto a los datos hemodinamicos permite determinar
la severidad de la enfermedad, la indicacion de trombo-
endartectomia pulmonar y el riesgo de la cirugfa (ver
capfitulo de indicaciones quirtrgicas)

. La existencia de HP siempre debe ser confirmada mediante

cateterismo cardiaco derecho. Asi mismo permite estimar
la resistencia vascular pulmonar (RVP) y datos prondsticos
hemodinamicos.

. El angio TAC torécico multicorte permite localizar los

trombos en en interior de las arterias pulmonares y su
extensién. Permite ademas valorar con precisién los
cambios cronicos en la pared de las arterias pulmonares
y evaluar la existencia de circulacién colateral. Ademas
permite evaluar el grado de perfusion en mosaico del
parénguima pulmonar, valorar otras alteraciones asociadas
en el mediastino y en el parénquima pulmonar. Es una
técnica fundamental para realizar el diagnoéstico diferen-
cial con otras causas de HP que simulan HPTEC (Tabla Il)
y para valorar la operabilidad con los datos conjuntos de
la arteriografia pulmonar y el cateterismo cardiaco dere-
cho. Debe ser interpretado siempre en Centros con expe-
riencia en HPTEC.

Tabla Il
Diagnoéstico diferencial de los hallazgos

morfolégicos observados mediante TAC
en la HPTEC

1. Sarcoma primaria de la arteria pulmonar
2. Vasculitis

3. Agenesia de la arteria pulmonar

4. Otras formas de HTP con severa dilatacion de arteria pulmonar
y trombosis in situ
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5. El tratamiento con farmacos especificos para la HP se re-
serva a los casos no quirtirgicos y en aquellos pacientes
con HP sintomdtica residual ¢ persistente tras la cirugia
de endarterectomia pulmonar. Nunca debe sustituir a
la cirugia ni retrasarla en los casos con indicaciéon de la
misma y tampoco se recomienda su uso previo a la ciru-
gia de forma sistematica.

El tipo de farmacos especificos de HP utilizados y la esca-
lada terapéutica por pasos que se realiza en nuestro Cen-
tro en los pacientes con HPTEC no difiere de la de los pa-
cientes con HAP idiopatica. Solo se dispone de los
resultados de dos ensayos clinicos randomizados en
HTEC inoperable; el estudio BENEFIT estudié el efecto del
bosentan frente a placebo en pacientes con HTEC inope-
rable (incluido 28% con HP persistente tras cirugia) du-
rante 16 semanas. No observaron cambios significativos
en la clase funcional (test de 6 minutos) con una reduc-
cién significativa del 24% en las RVP. Otro ensayo clini-
co reciente con Riociguat (CHEST-1) frente a placebo du-
rante 16 semanas ha sido el primero en obtener
resultados clinicos significativos tanto en la distancia du-
rante el test de 6 minutos (objetivo primario), reduccio-
nes significativas en la RVP (-31%)y NT-proBNP y mejoria
de la clase funcional de la WHO. No se observé aumento
significativo del tiempo hasta el empeoramiento clinico.
Los beneficios fueron menores en paciente con HP per-
sistente tras cirugfa. El riociguar ha sido aprobado por la
FDA para la HPTEC no operable o la HP residual tras en-
darterectomia pulmonar

7. Los pacientes no subsidiarios de cirugfa con persistencia

de HP severa y datos de mal prondstico pese a tratamien-
to médico especifico deben ser valorados para trasplante
pulmonar o para técnicas alternativas en estudio como es
la angioplastia pulmonar (ver indicaciones y especifica-
ciones de la técnica en el capitulo de hemodindmica en
HTP).

Protocolos de actuacion en hipertension pulmonar

BIBLIOGRAFIA

Kim et al. Chronic Thromboembolic Pulmonary Hypertension JACC
2013; 62: D92-9 2013

Galie N, Hoeper MM, Humbert M, et al. Guidelines for the diagnosis
and treatment of pulmonary hypertension. Eur Heart J 2009;30:
2493-537.

Pepke-Zaba J, Delcroix M, Lang |, et al. Chronic thromboembolicpulmo-
nary hypertension (CTEPH): results from an international prospective re-
gistry. Circulation 2011;124:1973-81.48.

Jais X, D'Armini AM, Jansa P, et al. Bosentan for treatment of inopera-
ble chronic thromboembolic pulmonary hypertension: BENEFIT (Bosen-
tan Effects in iNopErable Forms of chronic Thromboembolic pulmonary
hypertension), a randomized, placebocontrolled trial. } Am Coll Cardiol
2008;52:2127-34.

Ghofrani HA, D'Armini AM, Grimminger F, et al. Riociguat for the treat-
ment of chronic thromboembolic pulmonary hypertension. N Engl J
Med 2013;369:319-29

145



146

HP no arterial

VALORACION E INDICACIONES
DE ENDARTERECTOMIA PULMONAR

Dr. José Marfa Cortina Romero, Dra. Maria Jesus Lopez Gude

Valoracion quirargica de la HPTEC

Angio TAC pulmonar multicorte'
Cateterismo cardiaco derecho’
Arteriografia pulmonar'
Valoracion funcional

Comorbilidad
Y
INDICACION QUIRURGICA?
o CFIIHV OMS
¢ RVP >3.5UW

o Accesibilidad quirdrgica

* Grado de afectacion en arteriografia >40% arterias pulmonares

« Concordancia RVP-defectos arteriograficos-defectos de la gammagrafia
* Considerar en casos de HP al esfuerzo (ecocardiograma de ejercicio)

* Tratamiento anticoagulante al menos 3 meses antes de valorar cirugia

Y
VALORACION DE RIESGO QUIRURGICO?
* Edad avanzada. Patologia concomitante
 RVP >900 dyn/s/cm®

* Insuficiencia cardiaca

Y Y
EXCLUSION
ENDARTERECTOMIA * £dad avanzada

* No accesibilidad quirdrgica
* Patologia severa asociada

Protocolos de actuacion en hipertension pulmonar

¢ La existencia de HP siempre debe ser confirmada mediante
cateterismo cardiaco derecho. Este procedimiento permite
estimar la RVP y datos pronosticos hemodindmicos'.

e El angio TAC pulmonar multicorte determina la accesibilidad
quirtrgica y muestra los hallazgos tipicos en arterias pulmo-
nares como presencia de trombo membranas o bandas intra-
luminares e irregularidades en la intima. También objetiva
a la circulacion colateral que se forman en la HPTEC'.

La arteriografia pulmonar es la técnica gold-standard para
confirmar los hallazgos caracteristicos de HPTEC, valorar
la severidad, localizacion y accesibilidad quirdrgica’. Esta
técnica deberia realizarse por un grupo con experiencia en
HPTEC.

Ningln paciente deberia ser desestimado para endarte-
rectomia pulmonar antes de ser valorado en una unidad
de HP de un centro con experiencia en esta intervencién.
La indicacion clasica corresponde al paciente en CF IlI-IV de
la OMS, con afectacién extensa (>40% del arbol pulmonar),
accesible a la cirugia y RVP >3.5 U Wood. Debe también
considerarse en pacientes jovenes con trombos accesibles
quirtrgicamente con disnea de esfuerzo e HP durante el
ejercicio, pese a RVP levemente elevadas en reposo?.

e El riesgo quirurgico es proporcional a las RVP y al grado de
afectacion sobre la funcion del ventriculo derecho?.
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ANGIOPLASTIA PULMONAR EN PACIENTES
CON HIPERTENSION PULMONAR

TROMBOEMBOLICA CRONICA

Dra Teresa Velazquez

La tendarterectomia pulmonar en pacientes con HPTEC es
el tratamiento de eleccién. La localizacion y extension de los
trombos organizados obstructivos son el factor determinante
de operabilidad mas importante. Aquellos pacientes con
afectacion de ramas pulmonares distales (segmentarias y
subsegmentarias) generalmente son considerados inoperables.

Recientemente se ha incorporado la angioplastia con balén
de las arterias pulmonares (ABAP) que puede ser una alter-
nativa terapéutica en pacientes no operables o en pacientes
con HP residual mal tolerada.

Indicaciones

e Pacientes en clase funcional lll-IV a pesar de optimizacién
del tratamiento médico con:

- HPTEC distal no operable.

- HP residual post-cirugia de endarterectomia pulmonar y
lesiones distales.

Manejo previo a la ABAP

e Optimizacion del tratamiento médico, incluyendo epo-
prostenol i.v. a la mayor dosis tolerada para disminuir lo
mas posible la PAP antes del procedimiento.

e Administraciéon de dobutamina a una dosis de 2-3
pg/kg/min previo al procedimiento en pacientes con IC
<2.2 Umin/m?,

Procedimiento

e \/asos subsidiarios: aquellos con membranas, bandas o es-
trechamiento brusco. Algunos autores desaconsejan reali-
zar angioplastia si existe obstruccion completa por riesgo
de perforacion. En el primer procedimiento actuacion pre-
feriblemente sobre el I6bulo inferior de un Unico pulmén,
limitada a dos o tres ramas segmentarias, para evitar la
aparicién de cuadro de edema de reperfusion severo.
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e Es recomendable determinar el didmetro del vaso a tratar
por IVUS/OCT a nivel de la mayor severidad de la este-
nosis para elegir el tamafo del balon.

e Dilatacion con balones de didmetro maximo <90% del
tamafo del vaso para evitar complicaciones. Inflado
hasta desaparicion de la muesca o hasta inflado completo
del balén. Si es posible comprobacién posterior con
IVUS/OCT para asegurar dilatacion suficiente y ausencia
de ruptura. Nueva dilatacién en caso de dilataciéon insu-
ficiente por IVUS/OCT, ausencia de mejoria del flujo
en angiografia o gradiente a través del segmento dilatado
>10 mm Hg.

e Interrupcién del procedimiento en caso de desaturacion
>4% o hemoptisis.

e En las sesiones siguientes actuacion limitada a un Unico
pulmén hasta que la PAPm sea <35 mmHg. Si PAPm <35
mmHg puede actuarse en dos pulmones en una sesion.

e Intervalo entre la primera y segunda sesion 5-14 dias.
Se recomiendan procedimientos adicionales durante las
12-16 semanas posteriores al primer procedimiento hasta
que la PAPm sea <30 mmHg. A mayor nimero de seg-
mentos dilatados mayor descenso en la PAPm.

Complicaciones

e La complicaciéon mas frecuente de la ABAP es el edema
pulmonar de reperfusion

- Su incidencia clinica es de hasta un 60% aunque la
necesidad de ventilacion mecanica es baja (6% en estu-
dios recientes). La variable que mas se correlaciona con
su aparicion es una PAPm previa a la ABAP > 35 mmHg.

- Ni la administracion de bolos de corticoides iv ni la
ventilacién no invasiva con presién positiva post-proce-
dimiento han demostrado reducir su incidencia.

- Dividir el intervencionismo en varios procedimientos
separados en el tiempo disminuye la probabilidad de
que aparezca esta complicacion. La actuacion limitada a
1-2 I6bulos de un Unico pulmoén por procedimiento si la
PAPmM es >35 mmHg reduce la extension del edema de
reperfusion pulmonar en el caso de que éste se produzca.
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e Perforacion o ruptura de la pared de ramas pulmonares,
habiéndose descrito la muerte de un paciente relacionada
con esta complicacién en una de las series mencionadas.

Conclusion

Aunque la ABAP puede ser una alternativa prometedora en
pacientes seleccionados con enfermedad tromboembdlica
distal inoperable o en pacientes ya operados con hiperten-
sion pulmonar residual y lesiones distales. La experiencia
con esta técnica es aun muy limitada, por lo que hasta que
se establezca mejor su eficacia y seguridad, la realizacion de
esta técnica debe limitarse a instituciones con verdadera
experiencia en enfermedad vascular pulmonar, hemodina-
mica pulmonar y procedimientos diagnosticos y terapéuti-
cos pulmonares, debido al riesgo de complicaciones poten-
cialmente letales.
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5. ESTRATEGIAS ALTERNATIVAS

IMPLANTACION Y CUIDADOS
DEL CATETER DE HICKMAN

Paula Navas Tejedor/Asuncion Parra/ Fernando Romero

El tratamiento con prostanoides sistémicos es el pilar funda-
mental para el manejo de pacientes con HAP en clases
funcionales avanzadas, o que no han respondido adecuada-
mente al tratamiento oral combinado. Tanto el epoprostenol
como el treprostinil, tnicos farmacos comercializados para su
administracion intravenosa, cuentan con una vida media muy
corta (2 minutos y alrededor de 2-3 horas, respectivamente)
que obligan a administrarlo en perfusién continua. Para su
administracion cronica intravenosa es necesaria la implantacion
de un catéter venoso central permanente, siendo el mas utili-
zado en nuestro centro el catéter Hickman, un catéter central
externo insertado con técnica de tunelizacion percutanea.

La implantacion del catéter hickman es una técnica realizada
en quiréfano, bajo sedacion y anestesia local. Habitualmente
se implanta en la regién toracica superior derecha, realizando
el acceso venoso por la vena subclavia o yugular, con un
recorrido por el tejido celular subcutaneo hasta la salida del
catéter (Figuras 1y 2).

Figura 1
Localizacion habitual de Catéter Hickman
AURICULA
VENA SUBCLAVIA DERECHA
DERECHA
MANGUITO

DE DRACON

TUNELACION
SUBCUTANEA
PUNTO DE

SALIDA

PINZA DEL
CATETER

TUBO DE /
EXTENSION
BOMBA DE
INFUSION t
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Figura 2
Localizacion habitual de Catéter Hickman

La via intravenosa de administracion es una via compleja y
supone a dia de hoy un reto para pacientes y cuidadores,
puesto que requiere un cuidadoso aprendizaje a la hora
de preparar la medicacién de manera estéril, utilizar
la bomba y mantener el acceso venoso, para prevenir
posibles complicaciones que suponen una importante
carga de mobimortalidad en estos pacientes.

Existen diversas complicaciones relacionadas con la terapia
cronica intravenosa con prostanoides, que podemos dividir
en dos grupos: complicaciones precoces, en los 30 primeros
dias tras el implante del CVC, y tardias, si ocurren después.

Complicaciones precoces, derivadas de la propia técnica
de implante, y comunes a cualquier técnica de canalizacién
de una via central venosa (neumotérax, complicaciones
vasculares, migracién, malposicion o rotura del catéter
etc). Sumanejo queda fuera del objetivo de este documento.

Complicaciones tardias, las mas importantes por su
frecuencia y potenciales consecuencias: la infeccién del ca-
téter, la oclusion y la trombosis del catéter.

Protocolos de actuacion en hipertension pulmonar

La infeccion relacionada con el catéter es una compli-
cacion bien documentada, seria y a veces mortal. Su preva-
lencia es muy variable segun las series (0,6-27 %) y depen-
de de diversos factores como son el tipo de catéter,
el estado inmunoloégico y el lugar de insercion. El acceso
subclavio y los catéteres de una sola luz parecen ser factores
protectores para la infeccion.

Existen varios tipos de infecciones: La infeccién local, la
bacteriemia asociada a catéter y la sepsis asociada a catéter.
Dentro de la infeccién local distinguimos dos tipos: la
Infeccion local limitada a piel y tejidos blandos circundantes
al punto de insercion, y la Tunelitis o infeccién que invade el
tejido blando y se extiende por el tracto del tunel hacia la
vena.

Histéricamente se ha relacionado con patégenos gram
positivos (curso con fiebre alta y signos de inflamacién local
evidente), sin embargo, en los Ultimos anos se ha obser-
vado un incremento de los casos por gram negativos, que
no se acompafan de signos de inflamacién local y suelen
asociar solo febricula, por lo que pueden pasar inicialmente
inadvertidas y retrasarse el diagnéstico. Por este motivo,
siempre debe sospecharse infeccién del catéter en
pacientes portadores de CVC en tratamiento con prosta-
noides sistémicos con fiebre sin otro foco a pesar de
que no existan signos externos evidentes de infeccion.
Mencionar que el tratamiento con teprostinil intravenoso
parece relacionarse con una mayor incidencia de bacterie-
mias y de bacteriemias por gram negativos en comparacion
con el epoprostenol intravenoso.

Protocolo de cuidados del catéter

1) Fase preimplantacion

En la Figura 3 (pagina siguiente) se resume el manejo preim-
plante del CVC.
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Figura 3

Protocolo de Manejo en el preimplante

FASE PREIMPLANTACION

¢ Informacion al paciente: Comunicacion positiva.
Firma del Consentimiento informado.

 Pruebas preoperatorias: analitica, pruebas cruzadas, Rx torax y ECG.

* Ayunas.

* Preparacion de la zona quirurgica: rasurado, ducha con antiséptico.
e Canalizacién de Via Venosa Periférica

* Premedicacion y antibioterapia:

- Cezafolina 2 gr. 30 min antes de procedimiento.

- Si Heparina IV, SUSPENDER a las 6:00 am del dia del implante.

- Si HBPM, SUSPENDER 12 horas antes del implante.

- Preparar catéter Hickman de 9.6 Fr y una sola luz.

2) Fase postimplantacién: resumido en Figura 4.

Figura 4

Protocolo de Manejo en el postimplante inmediato

FASE POSTIMPLANTACION
 Control hemodindmico (TA'y FC) cada hora las primeras 4 horas.

e Control de zona de insercién y tunelizacion. Vigilar sangrado o hematoma.
Si sucede, aposito compresivo y frio local.

¢ Reanudar dieta a las 2 horas segun tolerancia.

® Reposo 4 horas en cama incorporada.

¢ Medicacién y antibioterapia:

- Analgesia si precisa.

- Cezafolina 1 gr. cada 8 horas durante 48 horas.

- Reanudar anticoagulacion a las 6 horas del implante.

» RADIOGRAFIA DE TORAX: verificar adecuada posicion del catéter.

¢ Cambiar la infusion de prostaciclina a catéter Hickman, previo cambio del

sistema o alargadera.

¢ En caso de no iniciarse la infusion, sellar con 1 cc de heparina al 2%
y 4 cc de suero salino.

Protocolos de actuacion en hipertension pulmonar

3) Cuidados posteriores:

e Curas estériles cada 3 dias tras el implante (la primera a las
24 horas).

e Retirada de puntos de sutura a los 20 dias del implante.

* Mantener técnica limpia en los cambios de medicacion y
de alargadera.

e Siempre que se pase de bomba portatil a hospitalaria, o
viceversa, o aumentemos la concentracion de los viales en
las perfusiones debemos aspirar 10cc de sangre del ca-
téter previamente.

Protocolo de manejo de las complicaciones

1) Infeccion del catéter

En la Figura 5 se muestra el protocolo de manejo de la
sospecha de infeccién de CVC en pacientes en tratamiento
con prostanoides iv.

Figura 5
Protocolo de manejo de infeccién de CVC

| Sospecha de infeccion de CVC |

Fiebre sin otro foco en portador
Y de CVC y/o Signos de infeccion local

| Canalizar VVP. Extraer HCx2 del CVC. Cultivo de exudado |

Y

| Interrumpir perfusion a través de CVC e iniciar a través de VWP |

Y

| Vancomicina 500 mg a través de VWP |

]

| Sellado del CVC | Iniciar ATB empirica: Vancomicina
19r/12 h iv + Meropenem 1 gr/8 h iv

| Extraccion del CVC. Monitorizacion | *

Inicio de ATB especifico segun
resultado de antibiograma

| Cultivo de la punta del CVC |

VP via venosa periférica. HC: hemocultivos. ATB: antibiético. Iv: intravenoso.
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2) Oclusion del catéter

1.Si se sospecha aposicion de la punta del catéter
contra la pared del vaso cambiar de posicién al paciente
y aumentar presion toracica (tos o Valsalva).

2. Si no se resuelve la oclusion, proceder a la retirada
del catéter.

3) Sepsis

1. Detectar sintomas de infeccion.

2. Continuar tratamiento antibioterdpico establecido.

3. Retirar el catéter y cultivar punta

Educacion sanitaria

e Durante la estancia hospitalaria se debe informary educa
a paciente y familia sobre: qué es el catéter y sus cuidados,
los posibles efectos secundarios provocados por el medica-
mento asi como de posibles signos y sintomas de alarma
(Figura 6).

Figura 6

Signos y sintomas de alarma

* SOSPECHA DE INFECCION: acudira al hospital en caso de:
- Fiebre mayor de 38°

- Cordon rojo a lo largo del recorrido del catéter

-Dolor, supuracion o enrojecimiento de la zona de insercion.

» SOSPECHA DE OCLUSION: La bomba alerta de presién elevada
sin existir obstruccion visible en la alargadera ni en el catéter

¢ SOSPECHA DE ROTURA: pérdida de medicacién por el catéter.
¢ SOSPECHA DE TROMBOSIS: brazo del catéter inflamado.

¢ SOSPECHA DE DESPLAZAMIENTO: pérdida de sujecién aumentando
la porcion externa del catéter.

Protocolos de actuacion en hipertension pulmonar

e Es fundamental insistir en la importancia de la no in-
terrupcién del tratamiento.

- Como norma de seguridad, se facilitaran al paciente 2
bombas de infusion.

- Se advertird de la necesidad de acudir de manera
urgente al centro hospitalario mas préximo para con-
tinuar el tratamiento mediante una bomba hospita-
laria a través de una VVP, en caso de rotura, arranca-
miento u obstruccion del catéter.

e Se llevard a cabo un entrenamiento en la preparacion y
carga de la medicacion.

Medidas para la prevencion de infeccion del catéter

* POR EL PERSONAL SANITARIO: se han desarrollado unas
"Directrices para la prevencién de Infecciones sanguineas
relacionadas con CVC en pacientes tratados con prosta-
noides como terapia para la Hipertension Arterial pulmo-
nar"(Figura 7, pagina siguiente).

* POR EL PACIENTE: Recomendaciones:

- Cura cada 3 dias o cuando el apdsito este sucio, despren-
dido o mojado.

- Después de la higiene diaria en lugar seco (NUNCA EN EL
PROPIO BANO).

- Lavado de manos con agua y jabén. Utilizar toalla limpia.
Puede utilizarse ademas solucion hidroalcohdlica.

- Utilizara técnica limpia. Retirar aposito.

- Desinfectar la piel que rodea la salida del catéter con gasa
estéril impregnada en clorhexidina 2% realizando circulos
de dentro a afuera. Dejar secar.

- Colocar el apésito limpio de gasa y sobre él realizar bucle
con otro aposito de gasa para evitar tirones. Cubrir con
aposito trasparente.
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TRATAMIENTO DE LAS ARRITMIAS

Dra. M? José Ruiz Cano

Las arrimias cardiacas asociadas a HAP grave son un pro-
blema cada vez mas frecuente en la practica clinica de las
Unidades que tratan a pacientes con HAP severa, proba-
blemente por su mayor supervivencia en la era actual. Las
arritmias ventriculares sostenidas son muy infrecuentes.
Sin embargo las arritmias supraventriculares son un pro-
blema creciente con una incidencia entre 6-8%. Su fisio-
patologia esta asociada a los cambios morfolégicos sobre
las cavidades derechas y probablemente por la activacion
neurohormonal asociada a la insuficiencia cardiaca.

La taquicardia supraventricular (TSV) mas frecuente en los
pacientes con HAP severa es la fibrilacién auricular (FA) se-
guida del flutter auricular y la taquicardia por reentrada
intranodal (TRIN).

Las TSV suponen un motivo importante de deterioro agu-
do funcional y hemodinédmico en los pacientes con HAP
severa. El manejo agudo y el diagnéstico diferencial con
otras arritmias se asemeja a la de los pacientes sin HAP;
sin embargo se deben tener una serie de consideraciones
respecto al uso de determinados farmacos que pueden
ser deletéreos en pacientes con HAP severa como son los
farmacos frenadores o los antiarritmicos con efecto ino-
tropo negativo (Figuras 1y 2).

En todos los pacientes se debe intentar devolver el ritmo
sinusal (RS) mediante farmacos ¢ mediante cardioversion
eléctrica y posteriormente mantenerlo mediante farmacos
(Figura 3).

Se debe valorar la ablacion por radiofrecuencia en las re-
currencias de TRIN o sospecha de flutter comun (Figura 3).

Pese a que en los pacientes con HAP severa con FA y flut-
ter auricular la restauracion del RS mejora la situacion cli-
nica, estas arritmias son un marcador de empeoramiento
de la HAP a medio plazo por lo que se debe vigilar de for-
ma estrecha al paciente.

Protocolos de actuacion en hipertension pulmonar

Figura 1
Manejo agudo de taquicardia
supraventricular con HP severa

Taquicardia QRS estrecho
(0> 120 ms igual al RS)
+ HP severa

'

i

Analizar situacion
hemodinamica

Anamnesis
y exploracion rapidas
ECG de 12 derivaciones

:

o Descenso sintomatico de la PA > 30
mmHg 6 PA < 90/50 mmHg asociada
a disfuncion organica.

o Disfuncion organica: cardiaca
grave, compromiso de la perfusion
periférica, deterioro de la funcion
renal con oligoanuria, disminucion
del nivel de consciencia o acidosis
4ctica.

o Qtras situaciones con riesgo vital
inmediato.

NS

CONTINUAR ESTUDIO

(INESTABILIDAD?

Kl

© Monitorizar el ECG, PA, saturacion.

02 a alto flujo 6 ventilacion
mecanica.

 Obtener al menos una via periférica
de buen calibre (16G)

CARDIOVERSION ELECTRICA URGENTE
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Protocolos de actuacion en hipertension pulmonar

Figura 2
Diagnostico diferencial de
la taquicardia supraventricular

Taquicardia QRS estrecho
(0> 120 ms igual al RS)
con estabilidad clinica

(REGULAR?

:

'

:

Taquicardia/Flutter auricular,
Reentrada nodo AV (TRNAV)

Fibrilacion auricular
TaquicardialFlutter auricular
con conduccion AV variable

'

Adenosina L.V (evitar
verapamilo, diltiacen y
B-bloqueantes)

!

Interrupcion brusca

Taquicardia
auricular focal
TRNAV

Y

Taquicardia auricular
persistente con bloqueo AV

Figura 3
Manejo en la Unidad de HP del Hospital 12
de Octubre de los episodios de taquicardia
supraventricular con HP severa

Taquicardia supraventricular
+ HP severa

Y

Taquicardia/Flutter auricular
Fibrilacion auricular (FA)

/

1. Control de la respuesta
ventricular (uso digoxina,
evitar inotropos negativos
2. Descartar alt. tiroidea,
anemia, fiebre

/

Intento de cardioversion
farmacoldgica
con amiodarona

No »
HPZNE

l

Taquicardiafflutter
auricular

Carecf{é?tlﬁgon Mantenimiento
programada amiodarona
¢Ritmo sinusal? Recurrencia

— 3| Sospecha taquicardia

[v]

¥\ |

o~ ¥

Y

Sospecha de Taquicardia
reentrada intranodal
(TRIN) paroxistica

/

Ensefiar maniobras de
Valsalva

v

Recurrencia

Estudio
electrofisiologico -
ablacion

i

auricular o flutter tipico

Mantenimiento FA/
amiodarona flutter atipico

1. Control de la respuesta ventricular
2. Optimizar tratamiento de la HP
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SEPTOSTOMIA AURICULAR CON BALON

Dra Teresa Veldzquez Martin

La septostomia auricular (SA) con baldn consiste en realizar
un cortocircuito derecha-izquierda a nivel de la fosa oval. La
creacion de un shunt derecha-izquierda permite la descom-
presion de las cavidades derechas, aumenta la precarga del
ventriculo izquierdo y aumenta el gasto cardiaco sistémico.
Ademas, a pesar de una caida en la saturacion de oxigeno,
produce un aumento en el transporte sistémico de oxigeno
y disminuye la hiperactividad simpatica.

La mortalidad inmediata del procedimiento es variable
segun los centros 5-13%, por lo que debe realizarse sélo en
centros con experiencia en esta técnica.

La técnica de SA se realiza actualmente segun la técnica
de dilatacion gradual con balén descrita por Sandoval que
produce similares resultados clinicos y hemodindmicos pero
con menos riesgos que la técnica original con balon de
corte. El paciente debe estar recibiendo tratamiento médico
optimo y si es necesario debe realizarse antes del procedi-
miento precondicionamiento con inotrépicos i.v., diuréticos
i.v. o transfusion de hematies.

Las recomendaciones para reducir la mortalidad se exponen
en la Tabla I.

Es un procedimiento paliativo o puente y sus indicaciones
son:

1) Pacientes con HAP severa en clase Ill-IV, con sincope
recurrente o insuficiencia cardiaca derecha refractarios a
tratamiento médico que incluya prostaciclina o analogos
a maximas dosis y tratamiento combinado con algun
farmaco v.o (antagonistas de los receptores de endotelina
o inhibidores de la fosfodiesterasa 5).

2) Como puente en pacientes considerados para trasplante
pulmonar.

3) Como terapia paliativa si no existe ninguna otra opcion.

Protocolos de actuacion en hipertension pulmonar

Tabla |

Recomendaciones para minimizar el riesgo de
muerte relacionada con la septostomia auricular

. La SA debe ser realizada solo en instituciones con establecida experiencia
en el tratamiento de HAP avanzada en donde la septostomia sea realizada
con baja morbilidad.

N

. La SA no debe ser realizada en los pacientes con riesgo de muerte inminente
y fallo ventricular derecho grave en soporte cardiorrespiratorio méaximo.
Una PAD media >20 mmHg, una RVP indexada >55 U/m?, y una supervivencia
calculada de 1 afio <40%, todos predicen muerte asociada al procedimiento.

w

. Antes del cateterismo cardiaco es importante confirmar una Sa0: % basal
aceptable (>85% al aire ambiente) y optimizar la funcion cardiaca (Presiones
de llenado de VD adecuadas, soporte inotrépico si es necesario), y un
hematocrito >35%.

Durante el cateterismo es obligado:
Oxigeno suplementario si es necesario.
Sedacion ligera apropiada para prevenir ansiedad.
Monitorizacién de variables (PTDVI, Sa0:% y PAD).
Intentar siempre un procedimiento de dilatacién gradual con balén.

anow &

e

Después de la SA es importante optimizar el transporte de oxigeno.
Puede ser necesario la transfusién de concentrado de hematies o de
eritropoyetina para mantener un nivel apropiado de hemoglobina

Las contraindicaciones por la alta mortalidad asociada son:
® PTDVI >12 mmHg.

® PAD basal >20 mmHg. Variable mas significativamente
asociada a la muerte periprocedimiento.

e Supervivencia calculada al afo <40% (riesgo de muerte
inminente).

5302 previa al procedimiento <85% respirando aire am-
biente.

e Hemoglobina < 12 gr/dl

Requisitos
5302 previa al procedimiento > 85% respirando aire am-
biente.
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e Hematocrito >35% (para garantizar un transporte tisular
de Oz adecuado cuando se haya realizado el cortocircuito

e Funcion de VI adecuada (ausencia de datos de ICl y FE
>45% en ECO)

e Sjdisfuncion VD severa precondicionamiento con dobuta-
mina y diuréticos

e Consentimiento informado sefalando la naturaleza palia-
tiva del procedimiento, sus riesgos y los resultados que se
esperan inmediatos y a largo plazo.

e Realizacion de ecocardiograma tranesoféagico previo al
procedimento para descartar la presencia de trombos en
las ariculas.

Procedimiento de la SA

e Sin oxigeno suplementario para medir los cambios que se
produzcan en la saturacién arterial de O:. Preferible evitar
sedacion para evitar hipoventilacion.

e Registro de presiones basales derechas e izquierdas simul-
téneas. Calculo de GC por Fick.

e Canalizar AFD y VFD. Puncion transeptal segun técnica es-
tandar. Dilatacion septo gradual: Empezar con el dilatador
de Inoue (4 mm) y seguir con balones sucesivos de 8, 12y
16 mm de didmetro.

e Tras cada dilatacion esperar 3 minutos para estabilizacion
y tomar medidas de PTDVI y saturacion arterial de O:.

e Tamano final del defecto individualizado en cada pacien-
te, se determina cuando ocurre alguna de las siguientes
condiciones:

- Incremento de la PTDVI a 18 mmHg.

- Reduccion de la Sa 02 <80% 0 >10% de cambio respecto
a la basal.

- Didmetro maximo del balén de dilatacion de 16 mm.
e Tras alcanzar la dilatacion final de la septostomia

- Repetir el registro de presiones derechas e izquierdas y
medida del GC.
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- Administrar oxigeno suplementario.

- Seguimiento 48 horas en U.coronaria, en decubito supino
a 35-40°, con administracion continua de oxigeno.

- Optimizar el transporte tisular de O: elevando el nivel de
Hb con transfusién de hematies en el periodo inmediato o
EPO a largo plazo.

- Vigilar la sobrecarga excesiva de volumen de VI, arritmias
y anemia.

- ETT a las 48 horas para medir didmetro final de la septos-
tomia (20% menor que el del balén mayor por retraccion
elastica) y efecto del shunt.

Fenestracion del septo interauricular con stent

El beneficio inicial de la SA en algunos pacientes se ve limi-
tado como consecuencia de una alta tasa de cierre esponta-
neo del defecto creado, segun algunos estudios hasta del
29%.

Aunque aun se consideran técnicas experimentales, algu-
nos grupos han solventado este problema implantando en
el septo interauricular un dispositivo fenestrado que asegu-
re la permeabilidad del defecto interauricular durante un
periodo largo de tiempo. Una alternativa seria la fenestra-
cion del septo interauricular con stent.

La fenestracion del septo interauricular con stent en el caso
de reoclusiéon de la septostomia predeciria mejor que una
segunda septostomia el didmetro final del defecto y evita-
ria grandes fenestraciones. Ademas, al ser visible el stent en
fluoroscopia permitiria de forma sencilla y segura realizar
posteriores dilataciones de la fenestracion si fuera necesario
y en tercer lugar seria esperable que el stent redujera el ries-
go de re-oclusion del defecto. Dos grupos han descrito sus
resultados con esta técnica en series cortas de pacientes,
habiéndose reportado éxito inmediato en el procedimiento,
ausencia de complicaciones precoces o tardias relacionadas
con el stent (no se observaron re-oclusiones ni migraciéon
del dispositivo), asi como aumento de la distancia caminada
en el test de 6 minutos.
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Hoja recogida de datos

septostomia auricular con balén

TA PAD PAPs PAPd PAPm PCP GC Sa0: Sa0:
FICK AP Ao

BASAL

Dilatador
de inoue

Balon
8 mm

Balon
12 mm

Balén
16 mm

Final

TA: Tension arterial; PAD: presion en auricula derecha; PAPS: presion pulmonar sistolica,
PAPd: presién pulmonar diastolica; PAPm: presion pulmonar media; PCP: presion capilar pulmonar;
GC: gasto cardiaco; Sat: saturacién; AO:aorta; AP: arteria pulmonar.
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CIRUGIA NO CARDIACA EN PACIENTES CON HAP

Maria Isabel Real Navacerrada

Los recientes avances en la terapia de la Hipertensién Arterial
Pulmonar (HAP) han mejorado sustancialmente el estado
funcional y el pronéstico de estos pacientes, lo que ha provo-
cado que cada vez mayor nimero de ellos se presente para
ser sometidos a cirugfa programada fuera del &mbito de la
cirugia cardiaca.

l. ¢Es segura la cirugia en pacientes con HAP?

e La HAP es un factor de riesgo Independiente conocido
para aumento de la mortalidad perioperatoria en Cirugia
Cardiaca. Tasa de mortalidad: hasta 25%.

® Hay escasez de datos publicados en Cirugia no Cardiaca.
Se han comunicado tasas de mortalidad entre el 7 y el
18% Yy tasas de morbilidad de hasta el 42%.

® Recientemente, Meyer y col. en un estudio prospectivo
multicéntrico recogen una tasa de mortalidad periopera-
toria en pacientes con HAP del 3,7%, que asciende al
15% para intervenciones urgentes.

e Conclusién: los pacientes con HAP continuan siendo un
grupo de elevado riesgo perioperatorio, aungue en la actua-
lidad la mortalidad parece ser menor, principalmente en
pacientes estables y cirugia electiva.

e La cirugia programada deberia realizarse en un centro de
referencia de HAP bajo la supervision de un equipo multi-
disciplinar experto, con acceso a todo tipo de terapias para
la HAP.

Il. ; Qué podemos hacer para preparar al paciente para
la intervencion?

1. Estratificar el riesgo quirtrgico:

e tipo de cirugia

e estado funcional del paciente

e severidad de la HAP

e funcién del VD

e co-morbilidad asociada
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Procedimientos mal tolerados por el paciente con HAP:
cirugia tordcica, ortopédica, laparoscépica, procedimientos
urgentes y los asociados a rapidas pérdidas sanguineas o
de larga duracion.

2. Descartar marcadores de mal pronéstico o enfermedad
avanzada: evaluacion reciente con H?, examen fisico,
analiticas/proBNP, ecocardiograma, PM6M o ergoespi-
rometria, y valorar cateterismo cardiaco derecho. Los
pacientes en clase funcional IV no son candidatos para ci-
rugfa electiva.

3. Optimizar situacion funcional del paciente:
e Oxigenoterapia, diuréticos, fisioterapia...

e Considerar asociar IPDE-5, inicio o aumento de dosis de
prostanoides.

e Pacientes anticoagulados: valorar régimen puente con
heparinas de bajo peso molecular.

4. Asegurarse de adecuar y mantener la terapia especifica
de la HAP durante todo el perioperatorio:

e La interrupcion de la terapia o el malfuncionamiento de
una bomba de epoprostenol i.v. es una emergencia vital.

e Las perfusiones subcutdneas de treprostinil deben ser
pasadas a epoprostenol o treprostinil intravenoso en
intervenciones largas y en el paciente critico, ya que la
absorcion puede ser errética.

e £l tratamiento con iloprost inhalado debe mantenerse con
nebulizadores aptos para ventilacién mecanica.

e Los IPDE-5 pueden ser Utiles preoperatoriamente para
prevenir la exacerbacion de la HAP. Es aconsejable dispo-
ner de sildenafilo i.v. para sustituir las dosis mientras no
haya tolerancia oral.

lll. {Qué debemos tener en cuenta para
el manejo perioperatorio?

¢ Ningun ensayo clinico ha demostrado que un farmaco o
técnica anestésica tenga mejores resultados que otro en el
paciente con HAP. En general, la eleccion de la técnica
anestésica no es tan importante como el cuidadoso cumpli-
miento de unos objetivos hemodindmicos:
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Objetivos hemodinamicos

del manejo intraoperatorio

1. Optimizar el llenado del VD

2. Evitar y corregir causas de elevacion de la RVP:
* Hipoxemia
¢ Hipercapnia
o Acidosis
* Hipotermia
* Presiones en via aérea elevadas
¢ Mal control analgésico

3. Mantener presion de perfusion sistémica:
e Evitar hipotension arterial
* Mantener ritmo sinusal: considerar cardioversién precoz

4. Vigilar la descompensacion del VD y tratar precozmente: los vasodilatadores
pulmonares selectivos inhalados son altamente efectivos en este escenario.

Vasodilatadores pulmonares
de uso intraoperatorio en la HAP

¢ Administracién continua
e Interrupcion brusca

* LRVP (lil)'T'IFI{)I(C)O puede provocar HP
e Escasa 5 (iNO) de rebote
repercusion (1-40 ) o Toxicidad clinica
sistémica iRl (metaHb, NO: )
* Mejoran Aen A
INHALADOS yentiacion/ * Técnicamente complejo
(de eleccion)  perfusion o Facil aplicacion
* Mejoran ILOPROST * Nebulizador ultrasénico
oxigenacion (10-20 pg) en rama inspiratoria
arterial o Efecto 60-90 min

 Precaucion si

disfuncion VI TREPROSTINIL No comercializado

en Espana
Milrinona NTG Pocos estudios

o LRVP -

o FraveEn ¢ Inhibidor de la
Hipotension EPOPROSTENOL agregacion plaquetaria
sistémica ; * Interrupcién brusca

o Inhiben (2-40 ng/kg/min) puede provocar HP

I de rebote
5 vasoconstriccion
SISTEMICOS pulmonar

hipdxica

o TShunt TREPROSTINIL En Qx largas y paciente
intrapulmonar gy critico la absorcion

subcutanea es errética.

* Pueden empeorar (1-80 ng/kg/min) Pasar a IV

la oxigenacion

arterial
* IRVP ) SILDENAFILO No simultanear
IV/SNG o Efecto inotropo (10 mg iv = o i e
positivo 20 mg v.0)
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Cualquier agente anestésico puede ser utilizado con
cautela, teniendo en cuenta que la mayoria reducen las
RVS, lo cual puede conducir, particularmente en estados
de gasto cardiaco fijo, a la disminuciéon de la TAS y de la
perfusion coronaria. Se debe evitar el dxido nitroso, el
desfluorano y la ketamina porque aumentan las RVP.

La forma de monitorizacién debe ser seleccionada de
acuerdo a la severidad de la situacion del paciente y al
riesgo intraoperatorio propio del procedimiento.

La ventilacion mecanica con presién positiva reduce el
retorno venoso y puede provocar aumento de las RVP,
desencadenando una disfuncion aguda del VD. Es conve-
niente adaptar los pardmetros ventilatorios a la funcion
del VD (Presion Plateau <30 cmH20, PEEP 5-8 mmHg
para evitar atelectasias) y utilizar altas concentraciones de
O: para promover la vasodilatacion pulmonar.

En cuanto a las técnicas regionales la anestesia epidural
con instauracion lenta del bloqueo o el bloqueo espinal
continuo son preferibles a la anestesia intradural con
puncién Unica. Esta Ultima puede provocar un bloqueo
simpatico rapido de la mitad inferior del cuerpo, con
disminuciéon aguda de las RVS, que puede ser muy mal
tolerado por los pacientes con HAP. No hay que olvidar el
efecto antiagregante plaquetario de la perfusién sistémica
de prostanoides ya que no hay datos sobre la seguridad
de la puncion.

La sedacién nunca debe comprometer la funcién respira-
toria, ya que la hipercapnia es una causa frecuente de
aumento de las RVP.

El postoperatorio es un periodo critico y los pacientes
requieren una cuidadosa monitorizacion en una unidad
de reanimacion postquirdrgica o cuidados intensivos
durante al menos 24-48 horas, manteniendo las mismas
estrategias que en quiréfano.

La retirada de la medicacién vasodilatadora pulmonar
instaurada en quirofano debe realizarse de forma lenta
y progresiva, para evitar crisis de hipertensién pulmonar
de rebote. Reiniciar cuanto antes el tratamiento vasodila-
tador crénico habitual.
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IV. ;Como tratamos la descompesacion aguda

del Ventriculo Derecho en el paciente con HAP?

e El fallo agudo refractario de VD es la principal causa

de muerte perioperatoria de los pacientes con HAP. Hoy
en dfa no existen gufas clinicas publicadas por ninguna
sociedad cientifica sobre el manejo de esta compleja
y grave situacion. Basandonos en las fisiopatologia y en
la evidencia disponible, a continuacion se muestra un
algoritmo para el tratamiento del FVD en la HAP:

Figura 1
Manejo del fallo ventricular derecho
en pacientes con HAP

| Sospecha de FVD |

Y

Monitorizacion
Hemodindmica
CAP/ECO

Y

Tratar la causa primaria o Manejo agresivo de la
desencadenante de la HP L« hipoxia, hipercapnia,
(anemia, infeccion, arritmias) acidosis e hipotermia

Mantener presion

de perfusion
sistémica

Optimizar Disminuir la Mejorar Gasto
precarga VD poscarga VD Cardiaco

o Vigilar y tratar » Oxido Nitrico y/o | | ® Mantener ritmo | | ¢ Noradrenalina
precozmente lloprost inhalado cardiaco <0.5 meg/kg/m

sobrecarga de * Sildenafilo * Dobutamina o Vasopresina
volumen de VD

(diuréticoHFVY) | | ® Prostancides IV 2-? .mcg/kg/min si no responde
* Si hipovolemia o Ventilacion * Mirinona

administrar protectora: * Levosimendan

fluidos bajo Pplat <30 cm sifallo biv

monitorizacion H20
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¢ Si todas las medidas anteriores resultan insuficientes
debemos considerar que los sistemas de Soporte Vital
Extracorpéreo (ECMO, Novalung modificado (AP-Al) tienen
un papel como terapia de rescate en la disfuncién vascular
pulmonar reversible o mientras se espera un tratamiento
definitivo: TRASPLANTE PULMONAR.
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ECMO EN PACIENTES CON HAP

Dra. Olga Gonzélez Gonzélez.

ECMO (ExtraCorporeal Membrane Oxygenation) es un dispo-
sitivo con un circuito mas o menos complejo capaz de
conducir la sangre fuera del organismo hasta una membrana,
y posteriormente devolverla al paciente una vez oxigenada,
proporcionando siempre soporte respiratorio con o sin so-
porte cardiovascular, dependiendo de la localizacion de la
canula de retorno:

e canula de retorno en vena: CIRCUITO VENO-VENOSO:
soporte respiratorio.

e canula de retorno en arteria: CIRCUITO VENO-ARTERIAL:
soporte respiratorio y cardiovascular.

Indicaciones en pacientes con HAP

Como puente al trasplante pulmonar

Pacientes con HAP en lista de espera de trasplante bipul-
monar que desarrollan fracaso de ventriculo derecho refrac-
tario. En este caso se indica una ECMO VA. El objetivo
es mantener un gasto cardiaco adecuado, evitando fallos
organicos secundarios hasta el momento del trasplante.
Algunos grupos proponen conexién a ECMO VV de tal forma
gue el paso de sangre muy oxigenada a través del circuito
derecho va a producir un descenso de la resistencia vascular
pulmonar y un descenso de la postcarga del VD, evitando
asi las complicaciones de la canulacién arterial.

En ambos casos, la tendencia actual es realizar canulacion
periférica con sedaciéon y anestesia local, manteniendo al
paciente despierto durante el tiempo que dure la conexién
a ECMO, de tal forma que mantenga la ventilacion espon-
tédnea, colabore durante la realizacion de la fisioterapia
respiratoria y continde con ingesta oral normal, evitando la
translocaciéon bacteriana y el riesgo de sepsis.

En el periodo postoperatotio

Fallo cardiaco severo con imposibilidad de desconexion del
bypass cardiopulmonar intraoperatorio, tras el trasplante
bipulmonar, indicdndose en este caso un ECMO VA, utili-
zando canulacion periférica o canulacion central.
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1. Shock séptico
Fallo multiorganico

Arteriopatia severa

=W

Trombocitopenia

5. Las relativas a la anticoagulacion

1. Fracaso renal agudo
Altos requerimientos de drogas vasoactivas
Ventilacion mecanica de larga duracion

Obesidad

=

5. Edad avanzada

=

. Canula de drenaje: desde el paciente al circuito.
Siempre estara colocada en una vena.

2. Bomba centrifuga: Incluye una consola, donde se controlan las
revoluciones por minuto (rpm) que desarrolla la bomba para alcanzar
el flujo de sangre deseado, y un medidor de flujo.

w

. Oxigenador: membrana de polimetilpenteno

>

Caudalimetro: conectado a su vez al oxigenador para suministrar un flujo
de oxigeno a la membrana, denominado gas de arrastre o “sweep gas”
que es el encargado de eliminar CO2. Ademas lleva incorporado

un rotdmetro donde se controla la FiO2.

5. Calentador: Conectado al oxigenador para minimizar la pérdida de
calor de la sangre y mantener la normotermia.

6. Canula de retorno: en vena o arteria segun el soporte requerido.

7. Tubos de conexion entre las canulas, la bomba y el oxigenador.
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Circuito ECMO

l -
v

BOMBA 2

CONSOLA

OXIGENADOR

MEZCLADOR CALENTADOR

Previo a la canulacién es aconsejable la administracién
de antibidticos profilacticos. La seleccion del tamano de las
canulas se realiza segun el peso del paciente. El abordaje
a los vasos suele ser periférico, aunque si se precisa en el
postoperatorio, tras el trasplante, puede ser necesaria una
canulacién central, colocando la canula de drenaje en auri-
cula derecha y la canula de retorno en la raiz adrtica.

En la canulacion periférica, tanto en la ECMO VV como en
la ECMO VA, se suele utilizar habitualmente una canula
larga de drenaje en la vena femoral, de tal forma que el
extremo distal de la canula quede posicionado en vena cava
inferior. La cdnula de retorno va a ser siempre una canula
corta que se posicionara segun se trate de una ECMO VV
o ECMO VA : En ECMO VV habitualmente vena yugular
interna derecha y en ECMO VA habitualmente arteria femoral,
pudiendo ser canuladas, en este caso, arteria y vena del
mismo lado.

La exposicion de la sangre a los materiales no bioldgicos,
que componen estos circuitos, pone en marcha la cascada
de la coagulacién e inicia una respuesta inflamatoria. Para
evitar la coagulacién del circuito, se requiere anticoagu-
lacion del mismo mediante infusién de heparina sédica.
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El grado de anticoagulacion se mide mediante el TCA (tiempo
de coagulacién activado), que debe mantenerse entre 140-
160 segundos.

Complicaciones

Las complicaciones pueden aparecer durante la canulacién,
durante la conexién y el mantenimiento del circuito o
durante la desconexion del mismo, y pueden estar relacio-
nadas con el paciente, con las canulas o con el circuito en si.
Durante la canulacion las complicaciones mas importantes
son las lesiones vasculares .

Las complicaciones hemorragicas son las mas frecuentes
y son, ademas, la principal causa de mortalidad y de morbi-
lidad. Es por ello muy importante monitorizar los posibles
focos de sangrado (puntos de insercién de las canulas, ciru-
gia reciente...), mantener unos niveles rigurosos de antico-
agulacion, asi como mantener INR <1.5, plaquetas >75.000
y fibrinbgeno al menos por encima de 100 mg /dL.

Otro grupo son las complicaciones infecciosas, por lo
gue en estos pacientes debe mantenerse un alto nivel de
sospecha y realizar hemocultivos al menos cada 3-4 dias.
Las complicaciones neurolégicas son mas frecuentes
cuando se realiza una canulacién arterial.

Otras complicaciones menos frecuentes pero no por ello
menos importantes son las relacionadas con el circuito:
formacién de codgulos o entrada de aire, malfuncionamiento
de la bomba centrifuga o del oxigenador...

Tamano de las canulas segtin peso y altura

PESO PACIENTE Cénula de DRENAJE Cénula de RETORNO
60 Kg 20 Fr 14-16 Fr
70 Kg 22 Fr 14-16 Fr
>100 Kg 2x22Fr 16 Fr
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DIFERENCIAS ENTRE ECMO V-V Y ECMO V-A

Canula  Canula  Eliminacion " . Flujo Soporte
8.1 drenaje  de retorno €02 e el recomendado  cardiovascular
Vena
Vena
W (femoral ot SI Sl 60. NO
derecha ml/kg/min
larga)
corta)
Vena  Arteria 50
VA  (femoral (femoral S| S| i S|

larga) corta)

VYI: Vena Yugular Interna.
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INDICACIONES PARA TRASPLANTE
PULMONAR Y CARDIOPULMONAR

Dra. A de Pablo Gafas y Dr. P Gdmez Garcia

Cuando la HAP progresa a pesar del tratamiento médico
es previsible una supervivencia inferior a los 3 afios de vida,
por lo que el paciente debe ser considerado posible candi-
dato a trasplante lo que ofrece una esperanza de vida media
de 6,5 anos.

Aunque puede plantearse realizar un trasplante bipulmonar
o cardiopulmonar, el bipulmonar ha mostrado mejores
resultados y permite un mejor aprovechamiento de los
injertos para varios receptores, por lo que es la tendencia
actual de practicamente todos los centros de trasplante,
salvo excepciones.

Si comparamos la supervivencia alcanzada con el trasplante
pulmonar por los pacientes con HAP frente al global de
pacientes trasplantados observamos una clara diferencia.
Segun el registro internacional la supervivencia inicial de
pacientes con HAP es inferior al resto de pacientes trasplan-
tados (75% de supervivencia a los 3 meses para pacientes
con HAP frente al 88% del global de trasplantes realizados),
facilmente explicado por la gran disfuncion cardiaca que
presentan. Sin embargo a largo plazo la supervivencia se
iguala (50% a los 5 afos y 34% a los 10 afos en pacientes
con HAP frente a 53% y al 30% para el resto de pato-
logias). El trasplante cardiopulmonar, a pesar de aportar
simultdneamente dos érganos normofuncionantes desde
el principio, no consigue mejorar la supervivencia que es
inferior a lo ofrecido por el trasplante bipulmonar (69% a
los 3 meses, 43% a los 5 afnos y 30% a los 10 afos). Estas
diferencias se mantienen incluso dentro de algunos centros
de trasplante que alin mantienen las dos indicaciones para
la HAP y que han mejorado sus resultados a cifras de morta-
lidad al 1° mes inferior al 10%.
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Precisamente por estos resultados de mayor mortalidad
perioperatoria destacamos la importancia de un estrecho
contacto y trabajo conjunto precoz entre el equipo médico
que establece el tratamiento médico del paciente con HAP
y el equipo que ha de decidir el momento mas adecuado
para indicar el trasplante. En nuestra experiencia inicial,
el trabajo conjunto diario entre la Unidad de Hipertensién
Pulmonar y la Unidad de Trasplante pulmonar de nuestro
centro ha permitido realizar trasplante bipulmonar a los
primeros 12 pacientes con HAP con sélo un fallecimientos
en el perioperatorio.

Dada la gran disfuncion cardiaca que presentan estos
pacientes en los estadios finales, nosotros aconsejamos
la derivacion precoz a una unidad de trasplante pulmonar,
si cumpliendo los criterios generales de trasplante (Tabla |,
paguina siguiente) se observa progresion clinica y hemodi-
namica con el maximo tratamiento oral. Tras iniciar la prosta-
ciclina sistémica y ver su respuesta inicial es aconsejable
iniciar el contacto y derivacion con las unidades de trasplante
para su valoracion, de manera que pueda ser incluido en
lista de espera cuando se detecten datos de mal prondéstico,
definidos recientemente por varias sociedades internacionales
(Tabla II, pagina siguiente) y considerados como criterios de
indicacion del trasplante.

Estos criterios recomendados para indicar el trasplante se
establece para las HAP del grupo |, salvo en la enfermedad
venoclusiva pulmonar y la hemangiomatosis capilar pulmonar,
en las que el trasplante pulmonar representa la primera
opcién terapéutica al no disponerse de tratamiento médico
de eficacia demostrada. En las HP del grupo 3, secundarias
a enfermedad pulmonar, la indicacion de trasplante dependen
mas del estudio funcional respiratorio siendo la presencia
de HP un dato de mal pronéstico. En la HP del grupo 4, la
HPTEC, el trasplante solo se plantea en aquellos casos en los
que técnicamente no sea posible una endarterectomia.
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Estrategias alternativas

Tabla |

Criterios generales de trasplante pulmonar
y cardiopulmonar

PARAMETRO CRITERIO

Edad* * <65 afios Trasplante unipulmonar
¢ <60 anos Trasplante bipulmonar
e <55 anos Trasplante cardiopulmonar
Habitos tdxicos Ausencia de Alcohol, tabaco y drogas en los 6 meses previos

Estado nutricional  IMC > 19y < 30

Ausencia ¢ Dafo irreversible de 6rganos bésicos (renal, cardiaco, hepético)

de cualquiera * Osteoporosis muy severa sintomatica

de estas « Enf. arterial vascular periférica (grandes vasos, cerebro-vascular)

Comorbilidad » Enf. maligna con <5 afos libre de enfermedad o <2 aios en las
neoplasias cutaneas y de cerviz

Infecciones e Infeccién por VIH

activas e Infeccion crénica por virus hepatitis B o C

e Infeccion activa de cualquier 6rgano

Ventilacion Solo en determinadas ocasiones en pacientes ya evaluados para
mecanica invasiva  trasplante puede ser considerado candidato a trasplante

Rehabilitacion Capacidad para realizar rehabilitacion de forma ambulatoria

* Pacientes con edades superiores a las indicadas pueden ser valorados como candidatos siempre y
cuando su estado global de salud fuera de la enfermedad pulmonar sean adecuados

Tabla

Criterios de indicacién de trasplante pulmonar
y cardiopulmonar en HAP

Indicacion de trasplante pulmonar

 En pacientes con tratamiento médico méaximo (epoprostenol i.v.):
- Persistencia de clase funcional IIl-IV
- Descenso progresivo en la distancia recorrida en la prueba de marcha de 6 min

* Enfermedad rapidamente progresiva
* Indice cardiaco <2 L/min/m?
* Presién aurfcula derecha >15 mmHg

Indicacion de trasplante cardiopulmonar

* Disfuncion importante del ventriculo izquierdo u otras estructuras cardiacas
¢ Sindrome de Eisenmenger con:

- Insuficiencia cardiaca derecha grave, refractaria al tratamiento

- Sa 0: durante el ejercicio <60%

- Defecto cardiaco de correccion compleja

¢ Insuficiencia cardiaca derecha grave
(fraccién de eyeccion del ventriculo derecho <20%)
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6. ORGANIZACION DE LA UNIDAD
DE HIPERTENSION PULMONAR

UNIDAD MULTIDISCIPLINAR DE HIPERTENSION
PULMONAR. COORDINACION ENTRE

LOS DISTINTOS NIVELES ASISTENCIALES

Dra Pilar Escribano

La hipertension pulmonar (HP) puede presentarse en distintos
procesos clinicos que se distribuyen en 5 grupos: grupo 1:
Hipertensién arterial pulmonar (HAP); grupo 2: HP secun-
daria a enfermedad cardiaca izquierda (HPCl); grupo 3: HP
asociada a enfermedad respiratoria y/o a hipoxemia; grupo
4: Hipertensiéon pulmonar tromboembélica crénica (HPTEC)
y grupo 5: HP por mecanismos poco claros o multifactoria-
les. Para prestar una asistencial integral al paciente con HP
la unidad debe estar integrada por distintos especialidades
médicas que trabajen de forma coordinada (unidad multidis-
ciplinar), siendo necesaria la participacién de: cardiologos,
neumaologos, radidlogos, médicos rehabilitadores, psiquiatras,
obstetras y reumatoélogos. Es recomendable la participacion
de cirujanos cardiacos (endarterectomia pulmonar), cirujanos
toracicos (trasplante pulmonar), anestesistas, intensivistas y
especialistas en digestivo e infecciosas.

En la organizaciéon asistencial de los pacientes con HP se
recomienda establecer 2 niveles: 1) Unidades de referencia
regionales o autonémicos, con personal con formacién
especifica en el manejo de la patologfa; 2) Unidad de refe-
rencia nacional, que presten servicios especializados en
los casos méas graves y complejos, y proporcionan apoyo a
los centros de referencia regionales.

La unidad de hipertension pulmonar del hospital 12 de octubre
tiene una doble vocacién como unidad de referencia en la
comunidad de Madrid y como unidad de referencia nacional.
En su cartera de servicios estan incluidas la endarterectomia
pulmonar, septostomia auricular, unidad de Cardiopatias
Congénitas y trasplante pulmonar.
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Ademas cuenta con un programa muy activo de trasplante
hepético, una unidad de embarazo de alto riesgo, programa
de rehabilitacion especifico para HAP y una unidad especia-
lizada en esclerodermia que permiten ofrecer una atencion
integral al paciente con HAP.

Las indicaciones de derivacién a unidades de referencia
regional se especifican en la Tabla I.

Tabla |
Indicaciones para la derivacion a

la Unidad de competencia en Hipertension
Pulmonar Regional o Autonomica

Pacientes con sospecha de HAP o HP de origen multifactorial o no aclarado
(grupo 5) que presenten los siguientes hallazgos en el ecocardiograma

® VRT >3.4 m/s

© \/RT 2.9-3.4 m/s y sintomas sugestivos de HP, enfermedades asociadas
a factores de riesgo

¢ VRT=2.8 m/s, pero con alteraciones ecocardiograficas sugestivas de HP, y
sintomas sugestivos de HP, enfermedades asociadas o factores de riesgo

Pacientes con cardiopatia izquierda o enfermedad respiratoria
y sospecha de HP desproporcionada

® VRT >3.4 m/s
e Sintomas no explicables por la enfermedad

Si la sospecha es de HPTEC, el paciente deberfa ser derivado
a un centro con experiencia en endarterectomia pulmonar
(como minimo 10 cirugias al aflo con una experiencia
acreditada >30 endarterectomias).

Como Unidad de referencia nacional actualmente la
unidad de hipertensiéon pulmonar del 12 de octubre atiende
los casos méas complejos que requieren un nivel mayor de
especializacion:

1. Pacientes con hipertension portopulmonar. pacien-
tes con cirrosis hepatica e hipertension portal candidatos
potenciales a trasplante hepatico

2. Pacientes con HAP asociada a cardiopatias congé-
nitas: cardiopatias congénitas complejas y en pacientes
con HAP persistente tras la reparacion quirlrgica o
percutanea de su cardiopatia congénita.
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3. Pacientes en tratamiento combinado con 2 familias
de farmacos en situacién clinica no satisfactoria:
dichos pacientes son candidatos al tratamiento con prosta-
noides sistémicos por via subcutanea o intravenosa.

4. Pacientes en situaciéon hemodinamica inestable: el
manejo inadecuado de estas situaciones puede conllevar
la muerte del paciente. Requieren la derivacion urgente
para evaluar las posibilidades terapéuticas (trasplante
pulmonar,ECMO, septosotomia interauricular)

5. Pacientes con HAP severa que requieran cirugia con
anestesia general, el embarazo y la atencién del
parto: son situaciones que requieren un manejo multi-
disciplinar con amplia experiencia.

6. HP tromboembdlica crénica (HPTEC): todo paciente
con esta enfermedad debe ser evaluado en un centro
experto en endarterectomia pulmonar para evaluar si es
candidato a cirugia.

7. Pacientes del grupo 2 y grupo 3 de diagnostico y/o
manejo complejo.

La estructura la Unidad Multidisciplinar de HP del Hospital
12 de Octubre se muestra en la Figura 1 (pagina siguiente).
En la Figura 2 (pagina 167) se detalla el funcionamiento de
la Unidad clinica de cardiologia.

El trabajo entre la Unidad multidisciplinar de HP del 12 de
Octubre y los demas niveles asistenciales sera en red, con
una comunicacion fluida, directa y bidireccional. Se muestra
en la Figura 3 (pagina 167).

La comunicacion fluida entre nuestra Unidad HP y las unidades
con las que trabajamos es un aspecto clave que garantiza
la asistencia integral al paciente, con este objetivo se han
desarrollado varios instrumentos:

e Pagina WEB de la Unidad de HP con 2 funciones www.
madrid.org/hospital12octubre/hipertensionpulmonar

1. Correo electronico, que permite el primer contacto o comu-
nicaciones puntuales. Se facilitan las instrucciones admi-
nistrativas necesarias para la derivacion de los pacientes.

2. Protocolos de actuacion de la unidad de HP del 12 Octubre
en diagndstico y tratamiento, disponibles en formato
electrénico, que permiten una consulta rapida y en todo
momento.
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¢ Informes clinicos:

1. Informe completo de derivacién del paciente entre niveles
asistenciales.

2. Informe de la Unidad de HP a la unidad clinica local en
cada visita del paciente, que recoja el tratamiento actual
y los problemas especiales que requieran una pauta
especifica de vigilancia (consultas de primer diagnéstico
y consultas de alta resolucién).

3. La Unidad de HP dispone de un servicio de atencién
continuada de 24 horas.
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PAPEL DE ENFERMERIA EN HAP

Victor Medina Carrillo, Asuncién Parra,
Fernando Romero, Pilar Troya Martin

Como recogen los estandares asistenciales de la SEC y SEPAR
los profesionales de enfermeria deben estar presentes en
los equipos de atencién multidisciplinar de Hipertensién
pulmonar. Nuestro objeto es proveer cuidados de enfermeria
y educar al paciente en sus autocuidados con fin de que sea
responsable de los mismos.

Organizacion de enfermeria
en la Unidad Multidisciplinar

Los pacientes diagnosticados de HAP son muy dependientes
del centro sanitario de referencia y sus profesionales, mostran-
dose reacios en ocasiones a ser atendidos por otro personal
sanitario no conocido. Esto conlleva una gran compenetra-
cion con el facultativo y la enfermeria encargados del segui-
miento de la enfermedad.

1. Enfermeria en el seguimiento ambulatorio

e Se produce una estrecha colaboracion entre facultativo,
enfermerfa y paciente. La evolucion clinica y la decision de
modificar tratamiento se valora gracias a la realizacion de
pruebas diagnosticas por enfermeria (analisis con BNP,
ECG, TS, PM6M...) en base a los protocolos de seguimiento
0 bajo peticion médica anterior.

e Se realiza la educacion sanitaria y la modificacion y refuerzo
de habitos de salud.

2. Enfermeria en el &mbito hospitalario

e Enfermerfa debe estar entrenada en la valoracion clinica
del paciente con HAP y los principales signos y sintomas
de alarmas para anticiparse a posibles complicaciones.
También debe conocer los diferentes protocolos médicos
y pruebas diagnosticas habituales, asi como los cuidados
especiales que requieran cada una de ellas.

e Es importante la elaboracion de planes estandarizados
de cuidados que nos guien a proveer las intervenciones
enfermera y evaluar nuestros diagnosticos enfermeros
mediante la taxonomia NANDA-NIC-NOC (Tabla I, pagina
siguiente).
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Tabla |
Plan de cuidados

NOC: NIC:

Tolerancia de la actividad Ensenanza: actividad/ejercicio prescrito
Autocuidados: actividades de la vida Ayuda al autocuidado

diaria

NOC: NIC:
Estado respiratorio Disminucién de la ansiedad

NOC: NIC:
Autocontrol de la ansiedad Disminucién de la ansiedad

NOC: NIC:
Conocimiento: fomento de la salud Facilitar el aprendizaje
Ensenanza: medicamentos prescritos

NOC: NIC:
Conocimiento: control de la infeccion ~ Control de infecciones
Control del riesgo: proceso infeccioso  Proteccion contra las infecciones

NIC:
Monitorizacion respiratoria

NIC:
Manejo del dolor
Administracién de medicacion
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3. Atencién telefénica

e La baja prevalencia de la HAP conlleva una gran dispersion
geografica de los enfermos respecto a la unidad de refe-
rencia. La atencién telefénica se presenta como un méto-
do rapido y econémico de acceso a informacién sanitaria
gue puede subsanar ese aislamiento.

e | a atencidn telefonica se lleva a cabo por enfermeria
de consulta en su horario laboral y en su ausencia por la
unidad de hospitalizacion donde se encuentran 24 horas
personal de enfermerfa especialista formada en HAP.

e Desde el breve consejo de salud hasta la resolucion del mal
funcionamiento de una bomba de infusion las necesi-
dades del paciente pueden ser muy diversas. Ante un nuevo
problema de salud (por ejemplo: sintomas de infeccion
de un catéter) la consulta telefénica puede derivar en una
visita urgente al centro de referencia.

4. Enfermeria gestora de casos

e | a gestion del acceso sanitario y el seguimiento del pa-
ciente por parte de enfermeria a las diferentes pruebas
(coordinando y organizando los servicios y recursos sani-
tarios) y visitas médicas permite disminuir el nimero de
desplazamientos en numero y duracién. Esto permite un
seguimiento eficaz y eficiente optimizando recursos socio-
sanitarios y con menor impacto para la calidad de vida del
paciente.

e Es llevada a cabo por la enfermera de consulta ambulato-
ria y precisa de una gran coordinacién con la unidad de
hospitalizacion y los diferentes servicios de la unidad mul-
tidisciplinar.

Educacion sanitaria

La nueva concepcion de la HAP como una enfermedad
crénica gracias al diagnostico precoz y a la evolucién de las
terapias abre un nuevo marco de atencién donde las personas
conviven durante mas afios y con mejor calidad de vida junto
a su enfermedad. Se torna de vital importancia formar
y educar al paciente sobre su enfermedad, tratamiento,
habitos de salud y autocuidados (Tabla I, pagina siguiente).
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Tabla I
Educacion sanitaria a paciente con HAP

Ejercicio fisico Deteccion y manejo de sintomas de disnea.
Derivar a rehabilitador

Alimentacion e hidratacion Evitar sobrepeso. Educar en el peso diario
(si fuera necesario) y control de diuresis

Conocimiento de métodos no hormonales

ComEEEE y dispositivos barrera
Viajes Organizacion previa y limitaciones de altura
Sexualidad Modificacion de habitos

Quizas la labor mas visible de enfermeria sea el entrena-
miento de los pacientes en el manejo de prostanoides por
via intravenosa, subcuténea e inhalada (Tabla Ill). La crea-
cion de protocolos para el manejo hospitalario por parte del
personal sanitario y la creacién de métodos estandarizados
de ensefianza a los pacientes es de vital importancia.

Tabla I

Objetivos a cumplir en educacion sanitaria
de tratamiento con prostanoides

Via Intravenosa

¢ Conocimiento, mantenimiento y limpieza de catéteres para disminuir el riesgo
de infeccién.

e Carga de medicacién de modo aséptico minimizando errores de disolucién.

¢ Manejo de la medicacion, bomba y alargaderas y solucién de alarmas.

o Evitar la interrupcion de la perfusion continua.

Via Subcutanea

o Eleccion de punto de puncién y signos/sintomas de infeccion local.

* Proceso de puncion y mantenimiento del catéter.

* Manejo de la medicacién, bomba y alargaderas y solucién de alarmas.
¢ Manejo del dolor.

Via Inhalada

e Carga de medicacion.
e Entrenar en horario y tomas de medicacion de forma correcta y eficaz.
¢ Manejo y limpieza de dispositivo.
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e El entrenamiento y educacion sanitaria del dispositivo i.v.
se realiza durante un ingreso hospitalario. La via inhalada
se realiza de forma ambulante. El inicio de tratamiento
por via s.c. se puede realizar en ingreso hospitalario o
de forma ambulatoria si el paciente mantiene una buena
clase funcional y demuestra una correcta capacidad de
aprendizaje, haciendo menos traumético el comienzo y
sus primeros sintomas.

¢ En la consulta de seguimiento se proporciona el material
fungible necesario para su tratamiento con prostaciclina
en sus 3 versiones y se revisa o sustituye los equipos de
infusion con mal funcionamiento.

Discusion

Pese a que las gufas de practica clinica y los estandares
de calidad asistencial recomiendan la presencia de una
enfermera/o en la consulta de seguimiento y otra como
coordinadora de planta creemos necesario que todo perso-
nal sanitario que pueda tener contacto directo con estos
pacientes esté formado en la enfermedad. De modo que
cualquier unidad que pretenda ser referencia de HAP debe
tener soporte de enfermeria especialista 24 hrs al dia.
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7. GLOSARIO DE ABREVIATURAS

* ABAP: Angioplastia con balén de arterias pulmonares.
e AD: Auricula derecha.

e AFD: Arteria femoral derecha.

e Al: Auricula izquierda.

e AP: Arteria pulmonar.

* ARA-II: Antagonista de los receptores de angiotensina |l.
* ARE: Antagonista de receptor de endotelina.

e ATB: Antiobidtico.

e AV: Auriculo-ventricular.

* BBC: Blogueadores de canales de calcio.

e CC: Cardiopatias congénitas.

e CCD: Cateterismo cardiaco derecho.

e CF: Clase funcional.

e CIA: Comunicacién interauricular.

e CO:: Dioxido de carbono.

e CPAP: Presién positiva continua en la via aérea.

e CVC: Catéter venoso central.

e DDVI: Disfuncion diastélica de ventriculo izquierdo.

e DETECT: Evidence-based detection of pulmonary arterial
hypertension in systemic sclerosis.

¢ DLCO: Capacidad de difusion de monoxido de carbono.

e DSVI: Disfuncion sistélica de ventriculo izquierdo.

* DVAP: Drenaje venoso anémalo parcial.

* ECG: Electrocardiograma.

* ECMO: Oxigenacion por membrana extracorpérea.

® ECO: Ecocardiograma 2D doppler.

® Eq CO:: Equivalente ventilatorio en umbral anaerébico de
dioxido de carbono.
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¢ EITC: Enfermedad indiferenciada del tejido conectivo.
e EMA: European Medicines Agency.

e EP: Embolia pulmonar.

e EPO: Eritropoyetina.

® EPOC: Enfermedad pulmonar obstructiva crénica.
e ES: Esclerosis sistémica.

¢ ETC: Enfermedad del tejido conectivo.

e ETE: Ecocardiograma traesofagico.

e ETT: Ecocardiograma trastoracico.

e FA: Fibrilaciéon auricular.

e FC: Frecuencia cardiaca.

¢ FDA: Food and Drug Administration.

e FE: Fraccion de eyeccion.

e FEVD: Fraccion de eyeccion de ventriculo derecho.

e FEV1: Volumen espirado maximo en el primer segundo.

e FEVI: Fraccion de eyeccidn de ventriculo izquierdo.
e FiO2: Fraccion inspiratoria de oxigeno.

¢ FNT: Factor de necrosis tumoral.

e FRC: Capacidad residual funcional.

e FVC: Capacidad vital forzada.

e FVD: Fallo ventricular derecho.

e GC: Gasto cardiaco.

e GDP: Gradiente diastolico pulmonar.

e GTP: Gradiente traspulmonar.

e HAP: Hipertension arterial pulmonar.

e HAPI: Hipertension arterial pulmonar idiopatica.
e Hb: Hemoglobina.

e HBPM: Heparina de bajo peso molecular.

e HC: Hemocultivos.

e HCP: Hemangiomatosis capilar pulmonar.

Protocolos de actuacion en hipertension pulmonar

e HP: Hipertension pulmonar.

e HPoPu: Hipertension portopulmonar.

e HPTEC: Hipertension pulmonar tromboembdlica crénica.
e HPVO: Hipertension pulmonar venooclusiva.

e HTP: Hipertensién portal.

e |C: indice cardiaco.

¢ |Cl: Insuficiencia cardiaca izquierda.

e [ECA: Inhibidores de la enzima convertidora de angioten-
sina.

e |L-6: Interleuquina 6.
e IMC: [ndice de masa corporal.
¢ [PDE-5: Inhibidores de fosfodiesterasa-5.

e |SHLT: International Society for Heart and Lung Transplan-
tation.

o |T: Insuficiencia tricuspidea.

e i.v.: Intravenoso.

e [VUS: Intravascular ultrasound.
e [pm: Latidos por minuto.

e MMII: Miembros inferiores.

e mmHg: Milimetros de mercurio.
e MMSS: Miembros superiores.

® NT-ProBNP: prohormona N-terminal del péptido natriuré-
tico cerebral.

° NYHA: New York heart association.

e O2: Oxigeno.

e OCT: Optical coherence tomography.

e OMS: Organizacion mundial de salud.

* ON: Oxido nitrico.

e PaCO:: Presion arterial de diéxido de carbono.
® PaO:: Presion arterial de oxigeno.

e PAD: Presién de auricula derecha.
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® PAP: Presion arterial pulmonar.

e PAPd: Presién arterial pulmonar diastolica.

e PAPm: Presién arterial pulmonar media.

® PAPs: Presion arterial pulmonar sistélica.

® PCP: Presion capilar pulmonar.

¢ PCR: Proteina C reactiva.

e PEC: Prueba de esfuerzo cardiopulmonar.

e PEEP: Presion positiva al final de la espiracion.
® PFR: Prueba de funcion respiratoria.

* PM6M: Prueba de marcha de 6 minutos.

® POAP: Presion de oclusion de arteria pulmonar.
e PSP: Presion sistolica pulmonar.

e PTDVI: Presion telediastélica de ventriculo izquierdo.
e RER: Cociente respiratorio.

e RHB: Rehabilitacion.

e RMC: Resonancia magnética cardiaca.

e RS: Ritmo sinusal.

e RV: Volumen residual.

* RVP: Resistencia vascular pulmonar.

e RVS: Resistencia vascular sistémica.

e SA: Septostomia auricular.

e Sa0a: Saturacion arterial de oxigeno.

e s.c.: subcutaneo.

e SE: Sindrome de Eisenmenger.

¢ sGC: Guanilato ciclasa soluble.

e SSF: Suero salino fisiolégico.

e SvOa: Saturaciéon venosa de oxigeno.

® TAPSE: Desplazamiento sistolico del plano del anillo tri-
cuspideo.

® TAS: Tensién arterial sistémica.

Protocolos de actuacion en hipertension pulmonar

e TC: Tomografia computarizada.

* TCMD: Tomografia computarizada multidetector.

* THO: Trasplante hepético ortotépico.

e TIPS: transjugular intrahepatic portosystemic shunt.
e TLC: Capacidad pulmonary total.

* TRIN: Taquicardia por reentrada intranodal.

e TRNAV: Taquicardia por reentrada del nodo auriculo-
ventricular.

e TS: Tension sistémica.

e TSV: Taquicardia supraventricular.

e TSVI: Tracto de salida de ventriculo izquierdo.
® TX: Trasplante.

e TXC: trasplante cardiaco.

e UA: Umbral anaerébico.

e UW: Unidades Wood.

¢ VA: Veno-arterial.

¢ VVCl: Vena cava inferior.

® \/CO:: Produccion de diéxido de carbono.
¢ \/D: Ventriculo derecho.

e VE: Ventilacion.

¢ VFD: Vena femoral derecha.

e VI: Ventriculo izquierdo.

e VIH: Virus de inmunodeficiencia humana.
¢ VO:2: Consumo de oxigeno.

* VVRT: Velocidad de regurgitacion tricuspidea.
¢ \VV: Veno-venoso.

¢ VVP: Via venosa periférica.

¢ VVYI: Vena yugular interna.

¢ WHO: World Health Organization.
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