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0BJETIVOS

= Sospecha clinica: primeras pruebas.
= Algoritmo diagnéstico.
= Cuando solicitar cateterismo cardiaco derecho.

= Cuando derivar a centro experto.




DIAGNOSTICO

= Hipertension pulmonar arterial media (PAP) =2 25 mmhg confirmada por
cateterismo cardiaco derecho.

Asintomaticos:
Clinica: Pacientes con esclerosis sistémica

Disnea al esfuerzo Familiares de primer grado de pacientes
diagnosticados de hipertensién arterial
pulmonar (HAP) hereditaria

Sincope
ECG: signos de hipertrofia VD.

Pacientes con hipertension portal candidatos
a trasplante hepatico




DIAGNOSTICO: ETT

1. VRT (velocidad de regurgitacion tricuspidea):
Permite calcular PAPm estimada, NO ES DIAGNOSTICA
1. <2.9 m/s: probabilidad baja
2. 2,9-3,4 m/s: probabilidad media
3. >3,4 m/s: probabilidad alta

2. Auricula derecha > 18 cm?

3. Ventriculo derecho:VD/VI >1
4. Arteria pulmonar: >25 mm
5.VCI >21 mm o con colapso inspiratorio <50%




DIAGNOSTICO: ETT

: : Presencia de otros Probabilidad
Vlzltr):lduard i',:;%?ét:]e signos ecocardiograficos ecocardiografica
tricusg idgea (m/s) de hipertension de hipertension

p pulmonar pulmonar

<28 .
0 no medible No Baja

<28 :
0 no medible I ELE

No requeridos

PROTOCOLO HIPERTENSION PULMONAR 2019. NUEVOS RETOS EN HIPERTENSION PULMONAR. P. 13, TABLA 6 “Hallazgos
ecograéficos y probabilidad de hipertension pulmonar” . Norberto Ortego. 2019




DIAGNOSTICO: CATETERISMO CARDIACO
DERECHO (CDD)

= Mortalidad relacionada extremadamente baja del 0,055% y una morbilidad inferior al 1%.

= Util para medir presiones, estimar gasto cardiaco, valorar la oxigenacioén tisular y para
realizar el test de vasorreactividad.

Presion de enclavamiento
capilar pulmonar. (PECP)

Catheter

vena cava

Right

ventricle

https://www.youtube.com/watch?v=Z]JkN9hk42ps&t=243s&ab_channel=SociedadColombianade
Cardiolog%C3%ADayCirug%C3%ADaCardiovascular




Valores Qué mide Fisiolégicos Patologicos
diagnésticos

PAP media

PECP (Presién de
enclavamiento
capilar pulmonar)

GTP (Gradiente
transpulmonar)

RVP (Resistencia
vascular pulmonar)

Nos da el
diagnéstico de
HTP.

Valor de la presién
capilar, venas

pulmonares, Al y VI
en diastole.

PAPm - PECP

80x (PAPm -PECP)/
GC

12-20 mmHg
normal

Normal 6-12 mmHg

Normal < 7T mmHg

Normal <3 UW
(Unidades de
Wood)

>25 mmhg
patoldgica

Patolégico >15
mmHg

Elevado > 7T mmHg

Elevado > 3 UW.




ALGORITMO HEMODINAMICO

PAPm = 25 mmHg:
HIPERTENSION PULMONAR

l

ECP < 15 mmhg

|

sf l NO
HTP PRECAPILAR AISLADA HTP POSTCAPILAR
Grupos 1,3,4y 5
}

st | l

HTP POSTCAPILAR +
PRECAPILAR
Grupos 2 y 5 o multiples @

etiologias



ETIOLOGIA: CLASIFICACION NIZA 2013

Clasificacion de Hipertension Pulmonar
revisada en Niza 2013

1. Hipertensién Arterial Pulmonar 3. Hipertensién Pulmonar debida a Enfermedad
1.1. HAP Idiopdtica Pulmonar y/o Hipoxia
1.2. HAP hereditaria 3.1. Enfermedad Pulmonar Obstructiva Crénica
1.2.2 ALK-1,ENG, SMADS, CAV1, KC 3.2. Enfermedad del Intersticio Pulmonar
1.2.3 Desconocida 3.3. Otras enfermedades pulmonares con patron mifgo
1.3. Inducida por drogas y toxinas restrictivo y obstructivo
1.4. Asociada con: 3.4. Trastornos respiratorios del suefio
1.4.1 Enfermedad del tejido co 3.5. Trastornos de hipoventilacién alveolar
1.4.2 Infecciédn HIV 3.6. Exposicién crénica a grandes alturas

1.4.3 Hipertensién Portal 3.7. Enfermedades del desarrollo pulmonar
1.4.4 Enfermedad Cardiaca Congenita

1.4.5 Esquistosomiasis
1’ Enfermedad pulmonar veno-oclusiva y/o
Hemangiomatosis pulmonar capilar

1” Hipertensién Pulmonar persistente del recién 5. Hipertensién pulmonar con mecanismos
nacido (PPHN) multifactoriales inciertos

5.1. Trastornos hematolégicos: anemias hemoliticas crénicas
trastornos mieloproliferativos esplenectomia,

5.2. Trastornos sistémicos

5.3. Trastornos metabélicos, enfermedades de depésito
Glucogeno, enfermedad de Gaucher, enfermedade,
tiroideas

5.4. Otros: obstruccién tumoral, mediastinitis fibrosant
insuficiencia renal crénica, HP segmentaria

4. Hipertension Pulmonar tromboembdlica crérfica 0 69,

2 Hipertensién Pulmonar debida a enfermedad
izquierda

2.1. Disfuncién sistélica ventricular izquierdz

2.2. Disfuncién diastélica ventricular izquiegia

2.3. Enfermedad valvular

2.4. Obstruccidon del tracto de entrada o defalida
Congénita / Adquirida del corazén izq

Escribano Subias P, et al. Rev. Esp. Card 2010;63(5):583-96




ALGORITMO DIAGNOSTICO

Sintomas, signos e historia sugestiva de HP

.

Valorar las probabilidad de HP por ETT

Alta o intermedia |

Baja

'

Considerar cardiopatia izquierda o
enfermedad respiratoria
(sintomas, signos, factores de

riesgo, ECG, Rx térax, PFR,
gasometria arterial, TC alta
resolucién)

Si

——

No signos de HP
grave o fracaso de VD

}

Tratar la enfermedad
subyacente

v

}

Considerar otras causas o
seguimiento

¢ Cardiopatia izquierda o
enfermedad respiratoria?

Si

No

A 4

Gammagrafia V-Q: ¢ Presencia de
alteraciones compatibles?

Referir a unidad

experta en HP

!

Posible HPTEC: angio-TC
toracico, CCD +/- arteriografia
pulmonar

!

Signos de HP grave o
fracaso de VD

Referir a unidad

experta en HP

No

\ 4

Si CCD: PAPm 225 mmHg, No
PAWP <15 mmHg, RVP >3 UW
X Considerar
Probable HAP:
pruebas diagnésticas oRe oaiees
especificas

Arch Bronconeumol. 2018;54:205-15

— CategorialloV




HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR
(GRUPO I)

Prevalencia de 15-25/milldn de habitantes

Probable HAP:
pruebas diagndsticas > Giupos
especificas
: Ecocardiografia
< > ECC

Autoanticuerpos ETC coh contraste

OGOUS Vi Le » Porto-pulmonar Ecografia abdominal

farmacos
Serologia VIH il< N e \ Serologia/heces/orina

\ 4

! oy :

EVOP/HCP WH EVOP/HCP I HAP idiopatica }»( HAP hereditaria

ErFeaks (L NN
Arch Bronconeumol. 2018;54:205-15 @

BMPR2




HIPERTENSIQN ARTERIAL PULMONAR
(GRUPO I). FARMACOS Y TOXICOS

Definitiva Posible

* Aminorex e Cocaina
Anorexigenos e Fenfluramina e Fenilpropanolamina

* Dexfenfluramina e |-triptéfano

e Benfluorex * Hierba de San Juan

* Metanfetaminas ¢ Anfetaminas

e Dasatinib e |nterferon alfa y beta

e Aceite toxico * Agentes alquilantes «

e Bosutinib

e Antivirales directos frente virus hepatitis (*
e Leflunomida
e |ndirubina

PROTOCOLO HIPERTENSION PULMONAR 2019. NUEVOS RETOS EN HIPERTENSION PULMONAR. P. 7, TABLA 2 “Férmacos y toxinas
asociados con la hipertension arterial pulmonar” . Norberto Ortego. 2019




HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR
(GRUPO I). EVOP Y HCP

= Diagnoéstico por biopsia.
= Trasplante pulmonar.

Pruebas funcionales * Marcado descenso de la DLCO (< 50%)
respiratorias e Hipoxemia grave

e Lineas septales
Hallazgos TCAR torax * Vidrio deslustrado/nddulos centrolobulares
¢ Adenopatias mediastinicas

Respuesta a
tratamiento de la HAP

* Posible edema pulmonar — Trasplante pulmonar.

Genética e Mutaciones en EIFZAK4

SOLHEGHEITEERLEIE @ Disolventes organicos (tricloroetileno)

PROTOCOLO HIPERTENSION PULMONAR 2019. NUEVOS RETOS EN HIPERTENSION PULMONAR. P. 7, TABLA 3 “Signos
sospechosos de EVO/HCP” . Norberto Ortego. 2019




HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR
(GRUPO I). PRONOSTICO Y SEGUIMIENTO

Riesgo
Determinante del prondstico Bajo Intermedio Alto
Signos clinicos de insuficiencia  Ausentes Ausentes Presentes
cardiaca derecha
Progresién de los sintomas No Lenta Rapida
Sincope No Ocasional Repetido n Parémetros CliniCOS, GMVVT, ECG 'y'
Nl Il v fes o
e e analitica: 3-6 meses.
Distancia recorrida en 6MWT > 440 m 165-440 m <165 m

Prueba de esfuerzo

cardiopulmonar

BNP o NT-proBNP

Técnicas de imagen

(ecocardiografia, RM)

Hemodinamica

VO,-pico > 15
mL/kg/min (> 65% ref.)
VE/NCO, < 36
BNP < 50 ng/L

NT-proBNP < 300 ng/L

Area AD < 18 cm*

Sin derrame pericardico

PAD < 8 mmHg
IC = 2,5 L/min/m?

VO, > 65%

VO,-pico 11-15 mL/kg/min VO,-pico < 11

(35-65% ref.)
VE/VCO, 36-44,9

BNP 50-300 ng/L
NT-proBNP 300-1.400
na/L

ngj

Area AD 18-26 cm?

Sin o con minimo derrame

pericardico
PAD 8-14 mmHg
IC 2,0-2,4 L/min/m?

SvO, 60-65%

Arch Bronconeumol. 2018;54:205-15

mL/kg/min (< 35% ref.)

= El resto se puede valorar a los 6-12
VE/NCO, = 45
‘ meses, pero sobre todo cuando haya
BNP = 300 ng/L . y e
I empeoramiento clinico.

Area AD = 26 cm*

Derrame pericardico

PAD > 14 mmHg

IC < 2,0 L/min/m?

e



HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR
(GRUPQ I). TRATAMIENTO

Medidas generales:

1)
2)

3)
4)
5)

REMITIR A UN CENTRO DE REFERENCIA.
Evitar el embarazo con al menos dos medidas profilactivas.

Desaconsejar el embarazo en cualquier situacién, y si aun asi 1) PaO2 <60
se desea, debe llevar control exhaustivo en un centro de 2) Desaturacién durante el
referencia. ejercicio.

Cirugia electiva mayor, en centros de referencia.
Evitar descongestionantes nasales y betabloqueantes.
Ingesta de sal <5 g.

Diuréticos: de asa o antagonistas de

‘ Anticoagulacién (antagonistas de
la aldosterona 4

vitamina K)

Si sintomas congestivos o datos

En HAP idiopatico, hereditaria o por
de fallo ventricular derecho.

aneroxigenos.



HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR
(GRUPQ I). TRATAMIENTO

Clase de

recomendacién/nivel de

evidencia®
Via de Dosis CF CF CF
administracion Il I 1%
N
Bloqueantes de los canales de calcio (nifedipino, VO Nifedipino, 120- | C® | ct
diltiazem, amlodipino) 240 mg/dia
Amlodipino, 20 . .
—
i Calcio antagonistas
Diltiazem, 240-
720 mg/dia
—
Antagonistas de los receptores de VO 5-10 mg/dia | A A llb C
endotelina VO 125 mgf12 h | A A llb C
Macitentan® VO 10 mg/dia | B | B Ilb C
Inhibidores de la fosfodiesterasa-5 _Sieemed VO 20 mg/8 h A A lIb C
@ VO 40 mg/dia | B I B Ib C
Estimuladores de guanilato cic\a’ VO 2,5 mg/8 h | B | B b C
N 7 oo
soluble — Tratamiento especifico
Anilogos de la prostaciclina Epoprostenol® )IV | A A
lloprost INH | B b C
Treprostinil SC I B Ilb C
INH | B lIlb C
Agonistas del receptor IP de Selexipag® VO 1.600 pg/12 h B | B
prostaciclina

Arch Bronconeumol. 2018;54:205-15

_




HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR
(GRUPQ I). TRATAMIENTO

Establecer objetivos
terapéuticos

Aproximacion inicial

Perfil de riesgo

'

Medidas generales
Tratamientos de soporte
v
Diagnéstico en
unidad experta

Prueba vasodilatadora
|

v

v

Positiva Negativa
. . . .
] o Riesgo bajo-intermedio Riesgo alto
Tratamiento inicial CF I -1l CF IV
Respuesta clinica |
inadecuada Y Y
Terapia especifica Terapia especifica Epoprostenol i.v. solo
en monoterapia en combinacion 0 en combinacion
L | |
v
Respuesta clinica
|
v v
Adecuada Inadecuada

Valoracion respuesta

y

Tratamiento combinado
secuencial doble o triple

Referir para evaluacién
trasplante pulmonar

| Considerar trasplante pulmonar |

Arch Bronconeumol. 2018;54:205-15

= Prueba vasodilatadora positiva

1) Descenso PAPm 10 mmHg

2) PAPm por debajo de 40
mmHg

3) Gasto cardiaco sistémico
mantenido o que experimenta
un aumento.

La respuesta clinica se evalua
a los 3 meses (mejoria CF y
ETT).

Minimo una visita cada 6
meses, incluso en pacientes
con perfil de riesgo bajo y
con respuesta al tratamiento
adecuadal.

e



HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR (GRUPO I). RECOMENDACIONES POR SUBTIPOS

= Cardiopatia congénita: anticoagulacidn solo si arritmias auriculares.

= Enfermedades del tejido conectivo: La AC empeora el prondstico 2, por lo que solo se AC si presenta estados de trombofilia
(por ejemplo anticuerpos antifosfolipido) 3.
= Screening:

* Esclerodermia = Resto: estudio solo si disnea inexplicable.

1) Cribado anual ETT + DLCO 4.

= Hipertensidén portopulmunar:
1) Ni anticoagulacién ni betabloqueantes 5.

2) Trasplante hepatico: PAPm >35 mmHg implica instaurar tratamiento y reevaliar a los 3 meses. Si no se corrige, esta
contraindicado ©.

= VIH:
1) No screening, solo si sintomas.
2) No anticoagulacién (riesgo de sangrado y de interacciones).
3) Interacciones entre los IPDES y algunos antirretrovirales.

e



HIPERTENSION PULMONAR DEBIDO A CARDIOPATIA IZQUIERDA (GRUPO II).

= Se debe optimizar tratamiento de la insuficiencia cardiaca.
= No indicado el tratamiento especifico.

= Remitir a centro experto si presenta componente precapilar o HP >35 mmHg
con tratamiento médico optimo y en situacion basal.




HIPERTENSION PULMONAR DEBIDA A ENFERMEDAD RESPIRATORIA(GRUPO III).

= Oxigenoterapia (EPOC + HTP). No se debe usar el tratamiento especifico.

= Indicaciones CCD ’:
1) Exclusién de HP (trasplante, reduccidén volumen alveolar).
2) Sospecha de HAP/HPETC
3) Episodios repetidos de insuficiencia cardiaca derecha
4) ETT no concluyente con sospecha de HP.

= Si HP severa (PAPm >35 mmhg), remitir a centro experto.




HIP}:RTENSION PULMONAR DEBIDA A TEP
CRONICO (HPTEC, GRUPO IV)

. e TEP crdénico: persistencia de
Con antagonistas de la ) b
vitamina K. SITEMPRE enfermedad si > 3 meses con

- | anticoagulacion
nticoagulacion permanente DERIVAR A CENTRO DE
REFERENCIA

incluso con tratamiento >
quirurgico exitoso

Evaluacién operabilidad por equipo
multidisciplinar experto en EAP

Centros acreditados - : = b
. . d Técnicamente operable | |Tecnlcamente inoperable I—
con experiencila |
| !
_ Relacién_' ) Relaciénu
b o acatiohls. _L 2. |
Tratamientt’)f‘médico < RlOClguat (eStudIO
especifico
o _ | CHEST) 8
1. [ | " eiromaen: \—l 3.

Considerar angioplastia
pulmonar en centro
experto en EAP

4.

Considerar iy HP persistente
trasplante pulmonar sintomatica grave

A

Arch Bronconeumo 1. 2018;54:205-15



HIPERTENSION PULMONAR DE MECANISMO NO ESTABLECIDO 0 MULTIFACTORIAL (GRUPO V)

= ERC

= Anemias hemoliticas/trastornos mieloproliferativos
= Enfermedades de depdsito de glucégeno
= Etc...

= Derivar a centro de referencia




CONCLUSIONES

= 1* prueba: ETT

= Confirmacion CCD.

= Clasificar al paciente en los grupos de Niza tiene un impacto fundamental en el
manejo.

= HP del grupo 1,4y 5 DERIVAR A CENTRO DE REFERENCIA
= HP del grupo 2 Derivar si componente precapilar en CCD

= HP del grupo 3 Derivar si PAPm > 35 mmHg en situacidén basal




PREGUNTAS




MUCHAS GRACIAS POR SU ATENCION




