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CAPITULO IX

Hipertension arterial pulmonar:
un problema sociosanitario

JuLio SANCHEZ ROMAN, MARIA JEsUs CASTILLO PALMA,
FRANCISCO Jost GARCIA HERNANDEZ Y CELIA OCANA MEDINA
Unidad de Colagenosis e Hipertension Pulmonar. Servicio de Medicina Interna.
Hospital Universitario Virgen del Rocio. Sevilla.

Nuestra vision acerca del problema sociosanitario que representa
la hipertension arterial pulmonar (HAP) ha cambiado radicalmente en
algo mds de una década. Previamente se habia considerado una en-
fermedad rara, de causa desconocida, sin tratamiento posible y de
evolucién fatal e inexorable en poco mas de 2 afios. El interés que
despertaba la HAP en la comunidad cientifica era, ademas, muy esca-
so y el nimero de publicaciones al respecto, muy limitado (fig. I).

Este desinterés experimenté una primera sacudida, al final de la
década de 1970, con el incremento subito de casos de registrados
de HAP en relacién con la toma de anorexigenos (en Espafia con
los asociados al consumo de aceite de colza adulterado) y, poste-
riormente, con la comprobacion, en 1990, de que la HAP (hasta
entonces una “enfermedad viuda” en cuanto a posibilidades tera-
péuticas) era susceptible de tratamiento con un, también hasta
entonces, “medicamento huérfano”: un derivado de la prostaci-
clina muy poco utilizado (caro y muy poco rentable). Este interés
cristalizé en una serie de importantes reuniones internacionales
de expertos (Ginebra en 1973, Evian en 1998, Venecia en 2003 y
Dana Point en 2008). Consecuencia de ello fue un rapido progre-
so en la epidemiologia, la nomenclatura, el conocimiento de los
aspectos morfoldgicos y fisiopatolégicos de la HAP y, muy espe-
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Hipertension arterial pulmonar: un problema sociosanitario

cialmente, de su tratamiento. La HAP sigue siendo una enferme-
dad “rara” (se consideran como tales aquellas cuya frecuencia es
< 5 casos por cada 10.000 habitantes), aunque ya “no tanto” ya
que su frecuencia, estimada inicialmente en |-2 nuevos casos por
afio y millén de habitantes, se valora en la actualidad, en Espafia
(registro REHAP), en practicamente el doble (3,94 nuevos casos
anuales por millén), con una prevalencia de 14,5 casos por millén
de habitantes (que en el registro escocés asciende a 26 por millén).
Las caracteristicas epidemiolégicas del proceso (o mas bien nues-
tra percepcion al respecto) también han cambiado: la HAP sigue
siendo mas frecuente en mujeres, pero la edad media de nuestros
pacientes ha aumentado de manera considerable: ha pasado de
20-30a 50 £ |5 afos y, por otra parte, la eficacia de los tratamien-
tos con los que contamos ha prolongado considerablemente su
supervivencia (fig. 2)'. Esto ultimo ha puesto de manifiesto nuevos
aspectos y necesidades en el panorama sociosanitario de la HAP.

Unidades de hipertension arterial pulmonar

El desarrollo de nuevos tratamientos se ha acompafado de una
complejidad creciente en la sistematica de diagndstico, valoracion
de la evolucién y eleccion de los diferentes farmacos (no exentos
de efectos secundarios e importantes interacciones), que ha lle-
vado al desarrollo de unidades de hipertension arterial pulmonar
(UHAP), constituidas en forma variable por cardiélogos, neumé-
logos, internistas, reumatodlogos, cirujanos cardiopulmonares,
anestesistas, intensivistas y otros especialistas especialmente
formados en el tratamiento de estos pacientes. Las caracteris-
ticas (necesarias-suficientes) de estas UHAP se han descrito de
manera reciente para nuestro pais en un documento de consen-
so’. En resumen, es necesario un minimo de 2 especialistas (se
mencionan sélo neumdlogos y/o cardiélogos, uno de los cuales
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Figura 2. Cambios en la supervivencia de los pacientes con hiper-
tension arterial pulmonar tras la introduccion de medicamentos
especificos.
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actuara como director) y se aconseja la coordinacion multidisci-
plinaria con otros especialistas. No obstante, el incremento de la
complejidad clinica, asi como el predominio creciente de pacien-
tes con HAP asociada (HAPA) especialmente a enfermedades del
tejido conectivo (ETC), que llega a superar en nimero a los casos
de HAP idiopatica (HAPI), ha justificado una importante partici-
pacién de internistas en las UHAP asumiendo incluso la direccion
de algunas de ellas (sobre todo aquellos con una formacién sélida
en ETC; terreno en el que, ademds, es factible detectar de forma
mucho mas temprana el desarrollo de HAP [fig. 3]). Las UHAP
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deben demostrar un volumen minimo de actividad (5 casos nue-
vos al afio y al menos 30 en seguimiento clinico activo); acreditar
experiencia asistencial en los tipos mas significativos de HAP y
en las distintas formas de administracién de firmacos, especifi-
camente por via intravenosa; realizar sesiones clinicas regulares
en las que se analice la evolucién de los pacientes; y acreditar
indicadores de resultados adecuados a los estandares actuales.
Para su actividad deben contar de unos medios adicionales sufi-
cientes (drea de consultas externas y de hospitalizacion) y con
protocolos normalizados de diagnostico y tratamiento, asi como
los medios necesarios para llevarlos a cabo® Las UHAP han sido
muy eficaces, al aunar sus esfuerzos (el grupo REHAP asocia a
las espafiolas) al desarrollo de investigacion basica y aplicada y
al andlisis retrospectivo de series de pacientes con HAP. En la
actualidad, todo paciente diagnosticado de HAP debe ser remiti-
do a una unidad de referencia para su correcta clasificacién y para
la eleccion del tratamiento més adecuado. La UHAP determinara
posteriormente la sistemdtica de seguimiento de cada pacien-
te de acuerdo con los médicos de familia u otros especialistas
extrahospitalarios?. Otro aspecto importante es el de los costes
de la atencién integral a este segmento de la poblacion, que se
han elevado considerablemente. Al gasto farmaceutico directo
hay que afiadir los indirectos por hospitalizacién, material fun-
gible y atencion protocolizada en las UHAP, que incluye méto-
dos complementarios de alto coste. La administracién de estos
recursos con criterios estrictos de coste-efectividad, coste-efi-
ciencia y coste-oportunidad es otra de las funciones ineludibles
de estas unidades. La segunda consecuencia del incremento de la
supervivencia (que ha convertido la HAP en una enfermedad cro-
nica) es que, en un gran porcentaje de pacientes, la comorbilidad
(fig. 4), a la que hemos aludido antes, complica considerablemen-
te su tratamiento. Ello ha justificado la inclusién, en los algo-
ritmos terapéuticos mas recientes, de un apartado que enfati-
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Figura 4. Comorbilidad (%) en pacientes con hipertension arte-
rial pulmonar (serie de la Unidad de Colagenosis e Hipertension
Pulmonar; Hospital Universitario Virgen del Rocio, Sevilla).
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za la necesidad de aplicar medidas generales y tratamiento de
apoyo. Conseguido un incremento de supervivencia (“dar afios
a la vida”), aflora un nuevo objetivo en el tratamiento de esos
pacientes: la mejoria de la calidad de vida relacionada con la
salud (HRQol): “dar vida a los afios”. La HRQoL se define como
el grado de satisfaccion percibido en aquellas dreas de la vida
(fisica, psicologica y social) que tienen probabilidad de resultar
afectadas por el estado de salud'. Se han realizado diferentes
estudios acerca de la HRQoL en pacientes con HAP®. Las herra-
mientas utilizadas han sido muy variadas, desde cuestionarios
inespecificos disefiados para escenarios muy diferentes, como
Nottingham Health Profile (NHP), Medical Outcome study 36
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item short form Health Survey (SF-36) o European Quality of
Life (EuroQol), hasta otros especialmente orientados a pacientes
con HAP, como Cambridge Pulmonary Hypertension Outcome
Survey (CAMPHOR). La mayoria de los estudios se refiere a
efectos de los firmacos empleados sobre sintomas, capacidad
de ejercicio, cambios hemodinamicos, supervivencia y seguri-
dad, ademas de HRQoL; pocos consisten en estudios especificos
de la HRQoL. Un escollo importante que es comin a todos es
el escaso tiempo de seguimiento para valorar precisamente el
efecto de la cronicidad en estos pacientes pero, en general, se
detecta una importante repercusion fisica y emocional sobre la
HRQoL: ansiedad de moderada a intensa en el 19% de los casos
y franca depresion en el 26% (mas acentuadas en pacientes no
tratados con epoprostenol). Los pacientes con HAPA a ETC
estan mas afectados en su HRQoL que aquellos con HAPI (sin
diferencias por tipo de tratamiento y los valores hemodinami-
cos). En el estudio SQUALY’ realizado en Espaa, en el que se
emplearon los cuestionarios SF-36 y EuroQoL-5D, se comprobé
que la HRQol se relacionaba inversamente con la clase funcio-
nal y era peor en pacientes con HPA a ETC. Las respuestas a
cuestionarios disefiados mas especificamente para pacientes con
HAP (CAMPHOR)? revelaron graves sentimientos de inseguri-
dad, falta de apoyo e incertidumbre sobre el futuro. Responder
a estas necesidades y sentimientos detectados es un imperativo
de primer orden para mejorar su HRQolL. Por ello, es absolu-
tamente necesario integrar la asistencia psicologico-psiquidtrica
en las UHAP.

Guias de diagnéstico y tratamiento
Es ya un paradigma, en la medicina actual, la necesidad de aplicar

los resultados de la investigacién en cualquier punto del diag-
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noéstico y el tratamiento de nuestros pacientes. Consecuencia
de ello es la aplicacion de las guias de diagndstico y tratamiento
(GDT) también en el terreno de la HAP. Todas ellas (que se
han analizado en capitulos anteriores y de las que esta obra
pretende formar parte) son un instrumento de gran valor pero
que hay que considerar en su justo medio. Las GDT contienen
recomendaciones generales (no dogmas) basadas en la expe-
riencia obtenida a partir de pacientes ideales en situaciones
ideales que en numerosas ocasiones seran muy diferentes de
los nuestros. No basta (con ser muy importante) con la “medi-
cina basada en evidencias”. Al analizar las condiciones que tie-
ne que cumplir una UHAP se insiste en la absoluta necesidad
de especializacion y experiencia (saber, saber hacer y haber
hecho). La complejidad de estos procesos sobrepasa en muchas
ocasiones el bagaje que proporciona la medicina “basada en
experiencia”, sin que por ello podamos eludir nuevas actuacio-
nes imaginativas (“medicina basada en la imaginacién”) que sélo
son justificables en un medio experto y experimentado. Estos
3 pilares de actuacién no son contrapuestos, sino complemen-
tarios: en las zonas de penumbra es donde suelen partir los
caminos hacia nuevas evidencias.

Asociaciones de pacientes

Las asociaciones de pacientes (AdP) son unas instituciones que
cuentan ya con dilatada experiencia como elementos de apo-
yo a los pacientes en multiples dreas que rebasan ampliamente
la atencion médica tradicional. Ofrecen informacién asequible
sobre los diferentes aspectos de su enfermedad, asi como sopor-
te psicolégico (cuya importancia hemos subrayado), laboral y
asistencial en relacién con las estructuras sanitarias y administra-
tivas, tanto a pacientes como sus familiares. Las AdP constituyen,
ademas, un punto de encuentro importantisimo entre médicos

175



PROTOCOLOS. HIPERTENSION ARTERIAL

y pacientes. Nuestra propia experiencia en este terreno (de mas
de 15 afos) con el apoyo a nuestros pacientes en la Asociacién
de Autoinmunes y Lupicos de Sevila (ALUS), con la que cola-
boramos muy activamente, no puede ser mas satisfactoria. Los
pacientes con HAP (la mayoria con EAS asociadas) que contro-
lamos en nuestra UHAP se han integrado también en ALUS.
En nuestro pais se ha creado mas recientemente la Asociacién
Nacional de Hipertension Pulmonar con fines semejantes a los
de ALUS. Puede obtenerse mas informacion sobre ambas en:
http://www.alusevilla.org y http://www.hipertensionpulmonar-.es,
respectivamente.
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