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Hipertension Arterial Pulmonar
Nuevas guias: aproximacion practica
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Guidelines for the diagnosis and treatment
of pulmonary hypertension

The Task Force for the Diagnosis and Treatment of Pulmonary
Hypertension of the European Society of Cardiology (ESC) and
the European Respiratory Society (ERS), endorsed by the
International Society of Heart and Lung Transplantation (ISHLT)
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@ Este articulo completo solo se encuentra disponible en version electréonica: www.revespcardiol.c

Guia de practica clinica para el diagnostico y tratamiento
de la hipertension pulmonar

Grupo de Trabajo de la Sociedad Europea de Cardiologia (ESC) y la European
Respiratory Society (ERS) para el diagnéstico y tratamiento de la hipertensiéon pulmonar,
en colaboracién con la International Society of Heart and Lung Transplantation (ISHLT)

Autores/miembros del Grupo de Trabajo: Nazzareno Galie (coordinador) (ltalia)’, Marius M. Hoeper
(Alemania), Marc Humbert (Francia), Adam Torbicki (Polonia), Jean-Luc Vachiery (Francia),

Joan Albert Barbera (Espana), Maurice Beghetti (Suiza), Paul Corris (Reino Unido), Sean Gaine
(Ilanda), J. Simon Gibbs (Reino Unido), Miguel Angel Gémez-Sanchez (Espafia), Guillaume Jondeau
(Francia), Walter Klepetko (Austria), Christian Opitz (Alemania), Andrew Peacock (Reino Unido),
Lewis Rubin (Estados Unidos), Michael Zellweger (Suiza) y Gerald Simonneau (Francia)

Nos referiremos fundamentalmente a la europea (mas completa

y con version esparola disponible)
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ESC POCKET GUIDELINES

Commttee for Practice Guidedines
To improve the quality of dinical practice and patient care in Europe
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PULMONARY HYPERTENSION

GUIDELINES FOR THE DIAGNOSIS AND TREATMENT
OF PULMONARY HYPERTENSION

Protocolos de Actuacion
en Hipertension Pulmonar

HIPERTENSION |
PULMONAR

En Prensa

Documentos accesibles referentes a estas

guias
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Niveles de evidencia

 Datos procedentes de multiples ensayos A
clinicos aleatorios o0 metaanalisis

] Datos procedentes de un unico ensayo clinico B
aleatorio o de grandes estudios no aleatorios

d Consenso de opinion de expertos y/o estudios C
pequenos retrospectivos o registros

Estratificacion de la mayor o menor “fuerza” de

los argumentos en los que se basan las
indicaciones en esta guias.
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Grados de recomendacion

Clase

O Evidencia y/o acuerdo general de que determinado
procedimiento o tratamiento es beneficioso, util y efectivo.

O Evidencia conflictiva y/o divergencia de opinion acerca de la
utilidad /eficacia del tratamiento.

- El peso de la evidencia/opinion esta a favor de la utilidad/eficacia.

- La utilidad/eficacia estd menos establecida por la evidencia/opinion.

O Evidencia o acuerdo general de que el tratamiento no es atil/
efectivo y en algunos casos puede ser perjudicial

Estratificacion de la mayor o menor “fuerza” de los

argumentos en los que se basan la consideracion de
utilidad de un procedimiento en esta guias.
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Definiciones

La hipertension pulmonar (HP) se define
como una elevacion de la presion media (PAPm)
en la arteria pulmonar >25 mmHg en reposo
medida mediante cateterismo cardiaco derecho

La hipertension arterial pulmonar (HAP) se define como
elevacion de la PAPm >25 mmHg en reposo en la arteria pulmonarr,
con presion capilar pulmonar (PCP) < 15 mm Hg y tras descartar otras
causas de elevacion de presion precapilar .

Dejan de utilizarse:
A) La PAPm para graduar la gravedad. B) El valor de PAPm en ejercicio
PAPmM: 25 — 35 mm Hg: Leve. PAPmM > 30 mmHg.
PAPmM: 36 — 45 mm Hg: Moderada.
PAPmM: > 45 mm Hg: Grave.

Pero....
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Pero... ¢Cual es el valor normal de la PAP?

42 publicaciones con estudio hemodinamico en 996 pacientes.

PAPmM normal (reposo)
Valor medio PAPm 14+ 3 mm Hg
LSN 20,6 mm Hg

PAPmM normal (esfuerzo ligero)

LSN (global) 35 mm Hg
LSN segun edad
< 30 anos 29 mm Hg
30-50 anos 30 mm Hg
> 50 afnos 45 mm Hg

&.——

PAPm “borderline” (entre 21 y 24 mm Hg) = TIERRA DE NADIE.

Analisis de Olschewski et al.
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Pero... ¢Cual es el valor normal de la PAP?

Las guias no nos dan una definicion clara de PAPm NORMAL

¢, Qué pasa con los sujetos en situacion “borderline”.
Hay que vigilarlos clinica y ecocardiograficamente (opinion fuera
de guias)

¢ En inutil estudiar pacientes normotensos, pero sin sintomas,
con pruebas de esfuerzo?-
Aungue no hay un punto de corte claro, el estudio de esfuerzo
sigue siendo util como prueba de seguimiento o para indicar un
cateterismo (opinidn fuera de guias)
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Definiciones hemodinamicas de hipertension pulmonar

Definicion Caracteristicas Grupos clinicos

Hipertension pulmonar (HP) PAPmM = 25 mmHg Todos

HP precapilar PAPmM = 25 mmHg 1. Hipertension arterial pulmonar
PEP < 15 mmHg 3. HP por enfermedades pulmonares
GC normal/reducido 4. HP tromboembodlica cronica
5. HP por mecanismo poco claro
o multifactorial

HP poscapilar PAPmM = 25 mmHg 2. HP causada por cardiopatia izquierda
PEP > 15 mmHg
GC normal/reducido

Pasiva GPT < 12 mmHg
Reactiva (fuera de proporcion) GPT > 12 mmHg

GC: gasto cardiaco; GPT: gradiente de presién transpulmonar (PAP media — PEP media); PAP: presién
arterial pulmonar; PEP: presion de enclavamiento pulmonar.
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Clasificacion de la Hipertension pulmonar (HP) Dana Point 2008

Grupo 1: Hipertension arterial pulmonar (HAP) Grupo 3: HP por enferm. pulmonar y/o hipoxia

1.1. Idiopatica (HAPI). 3.1. Enfermedad pulmonar obstructiva crénica
1.2. Hereditaria 3.2. Enfermedad pulmonar intersticial.
1.3 Inducida por drogas o toxinas. 3.3. Otras (con patron mixto restrictivo y obstructivo).
1.4. Asociada con: 3.4. Alteraciones respiratorias del sueiio.
1.4.1. Enfermedad del tejido conectivo. 3.5. Alteraciones con hipoventilacion alveolar.
1.4.2. Infeccion por VIH 3.6. Exposicidn cronica a grandes alturas.
1.4.3. Hipertensién portal. 3.7. Anomalias del desarrollo.
1.4.4. Enfermedades cardiacas congénitas.
1.4.5. Esquistosomiasis. Grupo 4. HP tromboembdlica crénica (HPTEC)

1.4.6. Anemia hemolitica crénica
Grupo 1. Enf. pulmonar veno-oclusiva (EPVO) 5.1. Alterac.hematol6gicas: mieloproliferativas, esplenec-
y/o hemangiomatosis capilar pulmonar (HCP). tomia.
5.2. Alterac. sistémicas: sarcoidosis, histiocitosis pulmonar

_ de células de Langerhans, linfangioleiomiomatosis,

5 1 Dielinsen deiliea neurofibromatosis, vasculitis.

2.9 Distuncion diastolica. 5.3. AIteriac. metabdlicas: enfermedad con dep_os_lto de

2.3 Enfermedad valvular glucogeno, enf.de Gaucher, alteraciones tiroideas.

5.4. Otras: obstruccion tumoral, mediastinitis fibrosante,
insuficiencia renal crénica en dialisis.

En la siguiente diapositiva,correlacion entre lla entidad clinica y

zona de origen de la lesion causante de HP.



] Clasificacion de la Hipertension pulmonar (HP) Dana Point 2008

Grupo 1: Hipertension arterial pulmonar (HAP) Grupo 3: HP por enferm. pulmonar y/o hipoxia

3.1,
3.2
3.3.
3.4.
3.5.
3.6.
3.7.

Gr

1.1. Idiopatica (HAPI).
1.2. Hereditaria
1.3 Inducida por drogas o toxinas.
1.4. Asociada con:
1.4.1. Enfermedad del tejido conectivo.
1.4.2. Infeccion por VIH
1.4.3. Hipertensién portal.
1.4.4. Enfermedades cardiacas congeénitas.
1.4.5. Esquistosomiasis.
1.4.6. Anemia hemolitica cronica
1.5. Hipertensién persistente del reci®n nacido.

Enfermedad pulmonar obstructiva crénica
Enfermedad pulmonar intersticial.

Otras (con patrén mixto restrictivo y obstructivo).
Alteraciones respiratorias del suefio.
Alteraciones con hipoventilacion alveolar.
Exposicion cronica a grandes alturas.

Anomalias del desarrollo.

po 4. HP tromboembdlica cronica (HPTEC)

Alterac.hematoldgicas: mieloproliferativas, esplenec-

omia.

Alterac. sistémicas: sarcoidosis, histiocitosis pulmonar

de células de Langerhans, linfangioleiomiomatosis,
eurofibromatosis, vasculitis.

.JAlterac. mefabdlicas: enfermedad con depdsito de

>nf.de Gaucher, alteraciones tiroideas.
ccion tumoral, mediastinitis fibrosante,

A renal cronica en dialisis.

Grupo 1'. Enf. pulmonar veno-olusiva (EF
y/o hemangiomatosis capilar pulmonar (HC

2.1. Disfuncion sistélica.
2.2. Disfuncién diastolica.
2.3. Enfermedad valvular

insuficienc

Grupo 4
Circulacion , Circulation Circulacio , ,
Corazon Auricula Ventriculo
B Derecho Artergal VeSS Izquierda lzquierdo
Sistémica Pulmghar Pulmonay 9 q
Grupo 1
Grupo 3
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SISTEMICA BAJA CAPACITANCIA

Las radiografias simples de torax nos pueden dar una

iIdea bastante clara del tipo de HP de un paciente.
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HAP (Grupo 1): corazon
grande + pulmones
claros

HP de causa
“respiratoria” (Grupo 3):
corazon grande +
pulmones “sucios”

HP de causa
“izquierda” (Grupo 2):
corazon grande +
pulmones congestivos
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Anatomic-Pathophysiologic Classification
of Congenital Systemic-to-Pulmonary
Shunts Associated With Pulmonary Arterial
Hypertension (Modified From Venice 2003)

Table 4

1. Type

1.1Tr;1ple pre-tricuspid shunts

1.1.1. Atrial septal defect (ASD)

1.1.1.1. Ostium secundum

1.1.1.2. Sinus venosus

1.1.1.3. Ostium primum

1.1.2. Total or partial unobstructed anomalous pulmonary venous return

1.2. Simple post-tricuspid shunts

1.2.1. Ventricular septal defect (VSD)

1.2.2. Patent ductus arteriosus

1.3. Combined shunts (describe combination and define predominant defect)

1.4. Complex congenital heart disease

1.4.1. Complete atrioventricular septal defect

1.4.2. Truncus arteriosus

1.4.3. Single ventricle physiology with unobstructed pulmonary blood flow

1.4.4. Transposition of the great arteries with VSD (without pulmonary stenosis)
and/or patent ductus arteriosus

1.4.5. Other

El grupo de HP relacionado con cardiopatias

congénitas es el que ha sufrido mas
modificaciones en estas guias..

2. Dimension (specify for each defect if =1 congenital heart defect)
2.1. Hemodynamic (specify Qp/Qs)*

2.1.1. Restrictive (pressure gradient across the defect)

2.1.2. Nonrestrictive

2.2. Anatomic

2.2.1. Small to moderate (ASD =2.0 cm and VSD =1.0 cm)

2.2.2. Large (ASD >2.0 cm and VSD >1.0 cm)

3. Direction of shunt

3.1 Predominantly systemic-to-pulmonary
3.2 Predominantly pulmonary-to-systemic
3.3 Bidirectional

4. Assoclated cardiac and extracardiac abnormalities

5. Repair status
5.1. Unoperated
5.2. Palliated (specify type of operation[s], age at surgery)
5.3. Repaired (specify type of operation[s], age at surgery)

‘Ratio of pulmonary (Qp) to systemic (Qs) blood flow.

1F: 1GR9 Clinical Classification of Congenital Systemic-to-Pulmonary Shunts Associated to PAH

A. Eisenmenger syndrome

B. PAH associated with systemic-to-pulmona
shunts

C. PAH with small defects

D. PAH after corrective cardiac surgery

Includes all systemic-to-pulmonary shunts resulting from large defects and leading to a severe increase in PVR and
a reversed (pulmonary-to-systemic) or bidirectional shunt; cyanosis, erythrocytosis, and multiple organ involvement
are present

Includes moderate to large defects; PVR is mildly to moderately increased, systemic-to-pulmonary shunt is still prevalent,
and no cyanosis is present at rest

Small defects (usually ventricular septal defects <1 cm and atrial

septal defects <2 cm of effective diameter assessed

A

clinical pict ry similar to idiopath

Congenital heart disease has been corrected, but PAH is still present immediately after surgery or recurs several months
or years after surgery in the absence of significant postoperative residual lesions
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Factores de riesgo y condiciones asociadas a HAP (Evian, 1998)

A. Drogas y toxinas B. Demografia y condiciones meédicas
1. Definitivo 1. Definitivo
- Aminorex - Sexo
- Fenfluramina 2. Posible
- Dexfenfluramina - Embarazo
- Aceite toxico (semilla colza) - Hipertension sistémica
2. Muy probable 3. Improbable
- Anfetaminas - Obesidad
- L-triptofano C. Enfermedades
3. Posible 1. Definitivo
- Meta-anfetaminas - Infeccién por VIH
- Cocaina 2. Muy probable
- Agentes quimioterapeuticos - Hipertension portal/enfermedad hepéatica
4. Improbable - Enfermedad tejido conectivo
- Antidepresivos - Cortocircuito sistém.-pulm. congénito
- Contraceptivos orales 3. Posible
- Estrogenos - Enfermedades de la tiroides
- Tabaquismo

Simonneau G, et al. Clinical classification ofpulmonary hypertension. J Am Coll Cardiol 2004;
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Hipertension Arterial Pulmonar (Gr.1) Dana Point 2008.

Nivel de riesgo actualizado de drogas o toxinas conocidas inductoras de HAP

Definitivo Posible
=  Aminorex = Cocaina
= Fenfluramina » Fenilpropanolamina
= Dexfenfluramina = Hierba de San Juan
= Aceite de colza toxico = Agentes quimioterapéuticos
= Benfluorex = |nhibidores de recaptacion
selectiva de serotonina
= Pergolida
Probable Improbable
= Anfetaminas = Anticonceptivos orales
= L-triptéfano = Estrégenos
= Metanfetaminas = Humo de tabaco

Dana Point simplifica mucho la tabla anteriorr, elaborada en Evian
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Sintomas/signos/istoria que indiquen HP

p Bisqueda de otras
| ¢Evaluacion no invasiva compatible con la HP? yalo nuevo
‘ ¢ [ o | e
¥ [ Considerar causas comunes de la HP ]
Grupo 2: ;cardiopatia izquierda? l

¥
Grupo 3: jenfermedades
pulmonares y/o hipoxia?
¥
Si
HP «desproporcionada»

ECG, radiografia toracica

Historia, sintomas, signes,
ETT, PFP, TCAR

]

Grupo 2 o 3: diagnéstico confirmado

Si
HP «proporcionada» hacia gravedad NO

|

Tratar enfermedad subyacente
y comprobar la evolucion

Realizar escaner V/Q [ s -

Defectos de perfusion segmentarios

Basqueda de
ofras causas

Considerar grupo 4:
HPTC

[ a [Considem ofras causas poco oomunw] ﬁ
Realizar CCD PAPm > 25 mmHg
Considerar (probabilidad de HAP®) PEP < 15 mmHg
EVOP/PCH
Pruebas diagnésticas especificas “

/ \ o,
Signes clinicos, TCAR, AAN/ \ analisis de
' \F'Esc'? laboratorio = . o
/ PFH \ : ”rlgtg?::p"g%sts
Ll Histori ETT \

ETE
ETC RMC isi
- Prueba del VIH ”§,’3,f’.'c'§'s
e \
Toxinas

BMPR2, ALKI,
endoglina (THH)
Historia familiar

HAP idopética o heredable

Algoritmo actualizado
para el diagnostico de
la hipertensidn arterial
pulmonar (Grupo 1)
mediante eliminacion
sucesiva de otras
causas diferentes de
hipertension pulmonar
(Grupos llaV dela
Clasificacion de Dana
Point)
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Hipertension arterial pulmonar: algoritmo diagnostico.

Sintomas/signos/historia que indiquen HP

Biisqueda de otras
4Evaluacidn no invasiva compatible con la HF?]—- naflqﬂs y/o nuen:h

¢ chequeo

[ Considerar causas comunes de la HP } !

Grupo 2: ;cardiopatia izquierda? l Grupo 3: jenfermedades

{ Historia, sintomas, signos, l

pulmonares y/o hipoxia?

ECG, radiografia toracica
ETT, PFP, TCAR

i Grupo 2 o 3: diagnéstico confirmado 3

Si Si
[HP «proporcionada= hacia QFH'I.I’EL‘]B.HJ lHP uﬂesprnpurmgnaﬂau‘

l ‘—__._____________________._._.-

Tratar entermedad subyacente
y comprobar la evolucidn




Escuela de Verano es
Medicina Interna . ‘»J—wp "

Hipertensidn arterial pulmonar: algoritmo diagnadstico.
(continuacion)

Defectos de perfusién segmentarios

Considerar grupo 4:
HPTC

[ Basqueda de ]
otras causas

[Cunstﬁerar otras causas poco cumunBsJ

o

e

Realizar CCD

t

o

(probabilidad de HAP*)

Pruebas diagnosticas especlficas

Considerar
EVOP/PCH

Signos clinicos, TCAR. MM/
EVOP ‘/,/ i
Histori ETT

Prueba del VIH

Farmacos / \
Toxinas

L

L

PAPm = 25 mmHg
PEP <15 mmHg

- <l
- . 2

HAP idopatica o heredable |

\

Fisico,
Fisico, analisis de
Eco, laboratorio =
PFH

Esquistosomiasis
Otro grupo 5

\ Hemédlisis
cronica
BEMPR2, ALKI,

endoglina (THH)
Histaoria familiar

CC
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¢Complicadisimo no? ¢Mas facil asi...?

Riesgo Sintomas incidental
T ]

Valoracion clinico-radiologica
l —™| Cardiopatia
— Estudio ecocardiografico

!

Estudio funcional »| Enfermedad
respiratorio [T pulmonar

'

Gamm V/P; TC (AR, Hel.); HTP
Angio TC; Angiofrafia tromboembélica

B '

HTAP

Sospecha | —

Deteccion | —

Clasificacion |

L

Evaluacion Inmunolégicos, Clase NYHA Cateterismo

serologicos, etc Test 6 minutos Test vasodilatador

L L 1
{ Otros Capacidad Hemodinamica

Cada paso sirve para confirmar o descartar distintas causas de HP.

Las técnicas recomendadas son las siguientes....
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Definiciones Cle Nve

O Gammagrafia pulmonar (V/P) en pacientes con HP inexplicada I C
para excluir una HPTC

O Angiografia por TC de contraste de la AP en el estudio de todo I C
pacientes con HPT

O Pruebas bioguimicas, hematoldgicas, inmunoldgicas, tiroideas I C
para identificar enfermedad asociada

0 Ecografia abdominal para exploracion de hipertension portal I C
O LaTC (HR) en todos los pacientes con HP lla C
O Angiografia pulmonar convencional los pacientes con HPTC lla C
0 No serecomienda una biopsia pulmonar abierta o toracoscopica |l C

en pacientes con HAP

Cle=clase de evidencia; Nve=nivel de evidencia




55dB 3 -/+1/1/2
™ FocoDC= 90mm
Gneia DC= -3dB

V1 = -456m/s
PG1 = 83.3mmHg
V2 = -4.53m/s

PG2 = 82.1mmHg

-Estudio no invasivo de eleccion.

- Permite, sobre todo, estimar la
presion arterial pulmonar sistélica
(PAPS).

- Se calcula a partir de la velocidad
maxima de reflujo tricuspideo (v)
mediante la formula:

Se considera probable la HP cuando la PAPs, calculada por este método
es superior a 35 mm Hg y, practicamente seguro, si es superior a 50,
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Criterios arbitrarios de sospecha de HP segun la PAPs calculada a partir. de la

velocidad pico de regurgitacion tricuspidea (VRT) en reposo (Eco-Doppler )*

Definiciones Cle Nve
 Diagnostico ecocardiografico: HP improbable
v VRT < 2,8 m/s, PAPs< 36 mmHg, y sin variables ECG sugerentes I B
de HP

 Diagnostico ecocardiografico: HP posible
v VRT= 2,8 m/s, PAPs<36 mmHg, pero con variables ECG la C

sugerentes de HP
v VRTde 2,9-3,4 m/s, PAPs de 37-50 mmHg con/sin variables ECG |la C
sugerentes de HP

J Diagnostico ecocardiografico: HP probable | B
v VRT> 3,4 m/s, PAPs>50 mmHg, con/ sin variables ECG
sugerentes de HP

1] C
[ Laeco-Doppler en ejercicio no se recomienda para explorar HP

Cle=clase de evidencia; Nve=nivel de evidencia

(*) Considerando una presion auricular derecha normal, de 5 mmHg,
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Cuales son los otros datos sugerentes de HP ...?

U

U O 000 D0 O D

Aumento de la velocidad de regurgitacion de la AP
Disminucion del tiempo de aceleracion de AP (<100 ms)
Aumento de tamano de las cavidades derechas
Formay funcion anomalas del tabique interventricular
Aumento en el grosor de la pared del VD.

AP principal dilatada.

Incremento del indice de Tei (>0,4)

Disminucion del TAPSE (<1,5 cm)

Incremento de RVP (a partir de la |, TSVD)



Escuela de Verano @ SEM 3 6 3 T
bR D | o SEM-
ll l Medicina Interna . ‘Jw' — EENL 4

Definiciones Cle Nve

O Diagnoéstico ecocardiografico de «<HP improbablex», sin
sintomas: | C
v No se recomienda ningun estudio adicional.

O Diagnoéstico ecocardiogréafico de «<HP improbable», con | C
sintomas y enfermedades concomitantes o factores de riesgo
para el grupo 1 (HAP):
v' Se recomienda seguimiento ecocardiografico
O Diagnoéstico ecocardiogréafico de «<HP improbable», con | C

sintomas pero con ausencia de enfermedades asociadas o
factores de riesgo para el grupo 1 (HAP):

v Serecomienda la evaluacién de otras causas para
los sintomas

Cle=clase de evidencia; Nve=nivel de evidencia
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Sitla probabilidad (SEgUNTECO) ESHNNERVIEDIATPara b P

Definiciones Cle Nve
O Diagnéstico ecocardiografico de «<HP posible», sin sintomas y en
ausencia de enfermedades o factores de riesgo para el grupo 1 (HAP): | | C

v Serecomienda realizar seguimiento ecocardiografico

0 Diagnéstico ecocardiogréafico de la «<HP posible», con sintomasy llb C
enfermedades concomitantes o factores de riesgo para grupo 1 (HAP):
v' Puede considerarse un CCD

O Diagndéstico ecocardiografico de «HP posible», con sintomas y sin
enfermedad asociada o factores de riesgo para grupo 1 (HAP):
v' Puede considerarse un diagnoéstico alternativo y un
seguimiento ecocardiogréafico.
v' Silos sintomas son como minimo moderados, puede
considerarse un CCD

b C

Cle=clase de evidencia; Nve=nivel de evidencia
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Si la probabilidad (segun ECO) es ALTA para HP...

Definiciones Cle Nve

O Diagnoéstico ecocardiografico de «HP probable», con sintomas y
presencia/ausencia de enfermedades o factores de riesgo para el | C
grupo 1 (HAP):

v'  Serecomienda CCD.

0 Diagndstico ecocardiografico de «HP probable», sin sintomasy | lla C
presencia/ausencia de enfermedades asociadas o factores de riesgo
para grupo 1 (HAP):
v' Deberia considerarse un CCD

Cle=clase de evidencia; Nve=nivel de evidencia
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Definiciones Cle Nve

L Aconsejable en todos los pacientes con HAP para confirmar el
diagnostico, evaluar la gravedad y cuando se plantee una terapia I C
especifica de farmaco para la HAP

0 Deberiarealizarse para confirmar la eficacia de la terapia la C
especifica de farmaco para la HAP

0 Deberiarealizarse para confirmar el deterioro clinico y como la C
situacion basal para la evaluacion del efecto de la intensificacion
del tratamiento y/o combinacion de la terapia

Cle=clase de evidencia; Nve=nivel de evidencia
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Clasificacion de la hipertension pulmonar (HP) modificada segun la
clasificacion funcional (CF) de la NYHA conforme a la OMS (19987).

Sin limitacion de actividad fisica. La actividad habitual no
o L I produce disnea o fatiga excesiva, dolor toracico ni

presincope.
Ligera limitacion de actividad fisica. Bien en reposo. La

o 0B actividad habitual produce disnea o fatiga, dolor toracico o
presincope

excesiva, dolor toracico o presincope

Incapacidad para cualquier actividad sin sintomas. Signos
o BAA de insuficiencia cardiaca derecha. Puede haber disnea y/o

Limitacion marcada de la actividad fisica. Bien en reposo.
(o Bl Una actividad menor a la habitual produce disnea o fatiga

fatiga en reposo y aumenta por cualquier actividad fisica

La estratificacion segun la clase funcional es crucial porque sirve

para indicar la modalidad de tratamiento



Algoritmo de tratamiento
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Ewvitar embarazo (I-C)

Apc

Femt®

a gripe y neuwmocooo (1)

dirigida (lla-B)
asocial (1la-C)

Evitar actividad fisica excesiva (111-G)

(HAP; Grupo 1)

G

3

Meadidas genarales y
tlorapia de apoyo

[ Aemision a axperto (1-C) j

!

Pruaba da vasorreactividad

aguda
1-C HAPI

(Hb-C para HAPA)

v

CF 1111 de la DMMS
BCC (

Hespuasia mantenida

(CF 11 de Ia OMS)

Raspusesta constanta
1Cf'Pl-ﬂ de la OMS)

—

aticos (1-C)
& (1-C)

aagulantas orales
HAPI, HAP

HAPA caus

anoraxige

HAFPA (ITb-
Digoxina (11

abla y
A por

(Ia-C)

-
TERAPIA INICIAL
Hecomendacion- CFlidela CFiVde n
A Ambrisentin, bosantin, Epoprostanol |
bosantin sitaxontin, siidenafilo, -
sildenafilo epo Ly,
loprost in
A ¥ meuﬂ;g, inhalada®
a-C Sitaxentin “liu'gmut i.v,h. - bossntin,
iloprost i:m:::hi : Lv,ﬁ
B B tarapia de combinacién micial
k-8B Beraprost
I

NO

e

Continuar BCC

Tarapia de combinacidn sacuencial (lla-B)*

Prostancides

-

+lﬂ/n.n£‘k+

IFD 5

[ SAB (1-C) y/o trasplante J

a) Para mantener la pO2 en sangre arterial (8 kPa = 60 mmHg).
b) Bajo revision reguladora en la Unidn Europea.
c) lla-C para la CF Il de la OMS.
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"Recomendacion-|  GF Il de la
sildenafilo
B Tadalafiio®
aC Sitaxentin
—
b8

Los pacientes en clase IV
deben tratarse desde el
principio con prostanoides i,v.

El resto de la medicacion
rrmdemmm(m-e): (ora, inhalada, subcutanea)

/”‘5\ esta indicado en clase ll-lll o
. R asociada a epoprostenol en
~ AN la clase IV

Prostanoides + IFDS
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Definicion de respuesta inadecuada (tratamiento

de la HAP)

] Para pacientes inicialmente en CF Il o Il de la OMS:
v Estado clinico resultante definido como estable y
no satisfactorio
v Estado clinico resultante definido como inestable y
empeorando.

] Para pacientes inicialmente en CF IV de la OMS:
v Estado clinico resultante definido como estable y
no satisfactorio.
v No hay mejora répida a la CF Il de la OMS o mejor.
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Determinantes del
pronadstico

Evidencia clinica de insufic.

No cardiaca derecha =
Estabilidad Ritmo de pr9gresién de los RApido
sintomas
No Sincope Si
>5100 m Recorrido (marcha 6 min) <300 m
|-11 Clase Funcional (OMS) IV

Consumo pico O,
>15 ml/min/kg

Prueba de ejercicio
cardiopulmonar

Consumo pico O,
<12ml/min/kg

Normal o casi normal

Concentracion plasmaticas
BNP/NT-proBNP

Muy elevadas y en
aumento

No derrame pericardico
TAPSE>2 cm

Ecocardiografia

Derrame pericardico
TAPSE<1,5cm

PAD < 8 mmHg
IC225L-mint-m-2

Hemodinamica pulmonar

PAD >12 mmHg
ICS <2 L-min1m-
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DEFINICION DEL ESTADO DEL PACIENTE

Estable y satisfactorio

Estable no satisfactorio

Inestable y empeorando

MANTENER EL MISMO
TRATAMIENTO

Deben cumplir con la mayoria de los
resultados enumerados en la columna
“Mejor prondéstico”

A pesar de su estabilidad, no se ha
alcanzado el estado que tanto el médico
como el propio paciente considerarian
deseable. No se cumplen algunos de los
items considerados como de “Mejor
pronostico”

Los pacientes en este estado cumplen
con la mayor parte de los resultados
enumerados en la columna “Peor
prondstico”

REEVALUAR AL PACIENTE Y
ADAPTAR EL TRATAMIENTO

Aplicacion practica de la tabla de determinantes del pronostico
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Objetivos de Tt°: testde los 6 min=380 m
Examen basal, al 1° —— (TA>120) ccD*
mes y cada 3 meses Mejoria clase funcional
Objetivos de Tt°:
conseguidos g
Objetivos NO Objettvos_ NO
conseguidos l conseguidos
T® 13 linea # Tto 12 Linea =
Anti-ET ' +<—— PROSTANOIDES IV

—> Anadir # Anadir 5 «——

Anti-PDES ’ — Anti-ET ——
L -

Anadir Afadir # «—
—— ILOPROST Iﬂg T Mantener Anti-PDES S
L, Afadir  # Tratamiento Afadir  #
—— TREPROSTINILsc | ILOPROSTINH —
—  Anadir y/o sustituir ¢ Anadir . F—
- PROSTANOIDES IV : T IMATINIB? ~ |
Esaigy Anadir *
g IMATINIB?
éSeptostomia? TRASPLANTE PULMONAR <+ ¢Septostomia?

Protocolo de tratamiento de HAP — U. Colagenosis e Hipertension Pulmonar. HU Virgen del Rocio.
(*) No de forma sistematica en el seguimiento. (#) Intercambiables.
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El problema de las interacciones
medicamentosas...
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LA VISION GLOBAL DE LA PERSONA ENFERMA

# Portada @ Contxcta B Mapa web

SoCkedx]

Socedacdes ALDNOMICAS

Grupos de rabago FEMI

Formacion

Congresos y Reunones

Congresos SEM|

Reursones clentificas FEMI

Congresas intermacionaies

Oiros eventos o8 inteeds

Cafendano d¢ acividaoes
SEMI

Sarncios SEMI

Publ aciones SEMI

Enlaces de interes

Noticias SEMI
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ME SA REDONDA 8: NUEVAS OPORTL

« Ponencia Lar
Dr Francesc Formiga Pamez

« Ponencia Nuesv i
Dr. José Luss Merino Liorens

« Ponencia. Maneso actual de 1a FA
Or Demetnd Sancher Fuentes

MESA REDONDA 9: AVANCES EN HIP

de Medicma-dnterna

MESA REDONDA 0

AVANCES EN HIPERTENSION PULMOMAR

brvb e o s Clogec BE ol bt p pes b T

B Jubis Gdnahay Bossbn

Lirvali] v (g men w1+ oot ki T v
1o e Al o iva
Howpie' Unierslario Vg |

* Ponencia: Hiperensitn Puimg
Or Joan Albert Barbera M

« Ponencia Doyt
Dr. Miguel Angel Gomez Sanches

* Ponencia: Interacciones farmacoidoras gud sabemos v Qul hacemos
Dr. Julio Sanchez Roman @
ME SA REDONDA 10: NOVEDADES EN DIABETES
» Ponencia Inhibdores de DFP- 4y Gua Prictica Clinica s Un i

Dr. Ricardo Gomez Huelgas

http://fesemidocs.org/fesemi/documentos/ponencias_xxx_congreso_semi/Dr.
%20Sanchez%20Roman.pdf
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cEs esto suficiente?

Reflexiones
finales...




Escuela de Verano ©SEN € ot e
P, I estan-
lll Medicina Interna . ‘-Jw’ , LE'NL 6\)\

Las guias constituyen una serie de RECOMENDACIONES MUY VALIOSAS
basadas en la experiencia acumulada que proporcionan grupos de expertos.

...Pero no son las Tablas de la Ley

Recogen LA MEJOR EVIDENCIA POSIBLE existente en el momento de su
redaccion.
...Pero pueden quedar obsoletas en muy poco tiempo

La investigacion que las sustenta se basa habitualmente en PACIENTE-IDEAL-
EN-SITUACION-IDEAL.

...Pero no siempre es aplicable a la realidad de |la clinica diaria.

El conocimiento teorico de las guias es CONDICION NECESARIA PERO NO
SUFICIENTE para una buena préactica clinica.

“ ...Teoria sin practica es un simple discurso politico;
practica sin teoria es una vulgar receta de cocina”

Por lo tanto es necesario aunar teoriay practica
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