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RESUMEN

Una vez diagnosticada la HP, el paciente
debe enfrentarse a una enfermedad que tiene
un pronostico sombrio, un protocolo de segui-
miento y un tratamiento especifico.

En el seguimiento hay que valorar la res-
puesta al tratamiento, prevenir las complica-
ciones, detectar precozmente el deterioro cli-
nico y modificar la pauta de tratamiento segun
la evolucion clinica. Por otro lado es preciso
aportar informacion sobre la enfermedad y
orientar a cerca de las fuentes de informacion,
administrar consejos practicos sobre las acti-
vidades de la vida diaria y dar a conocer la exis-
tencia de las asociaciones de enfermos. En oca-
siones los pacientes presentan trastornos
psicoldgicos y precisan soporte psicologico.

SEGUIMIENTO DE LOS PACIENTES CON
HIPERTENSION PULMONAR

En los ultimos anos, hemos asistido a
importantes avances en el tratamiento de la
hipertension arterial pulmonar, lo que ha
supuesto el desarrollo de nuevas guias de actua-
cion clinica centradas en el diagnostico y tra-
tamiento de estos pacientes. Sin embargo, estas
guias de actuacion no recogen aspectos mas
practicos de organizacion asistencial o proto-
colos de seguimiento para tales pacientes.

La Sociedad Espanola de Neumologia y
Cirugia Tordcica (SEPAR) y la Sociedad Espa-
nola de Cardiologia (SEC) han publicado en el
2008 un documento de consenso sobre los

TABLA 1. Niveles asistenciales en el
manejo de HP

Unidad clinica local

Sequimiento reqular

¢ Control de funcion renal, hepatica y equilibrio
hidroelectrolitico

* Ajuste de tratamiento convencional

* Cuidados de emergencia si hay complicaciones

Unidad de referencia

Seqguimiento

* Visitas cada 3-6 meses segun situacion clinica

* Modificacion del plan terapéutico segun evo-
lucion de éste

* Asistencia al paciente si hay empeoramiento
0 complicaciones

* Indicacion de procedimientos especiales

estandares asistenciales en HP19. En este
documento se plantea un abordaje racional y
escalonado del paciente con HP, estableciendo
una via clinica que va desde atencion primaria
hasta las unidades especializadas de trasplan-
te cardiopulmonar o cardiopatias congénitas,
pasando por unidades clinicas locales y uni-
dades de referencia en HP. Para cada escalon
de la via clinica se establecen unas competen-
cias diferentes en el proceso diagndstico, de
tratamiento y en el seguimiento que ahora nos
ocupa (Tabla 1).

Las unidades clinicas locales y las unida-
des de referencia en HP van a ser los dos nive-
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TABLA 2. Perfil de riesgo de la evolucion en el tratamiento de HP"

Bajo Determinante del riesgo Alto

No Evidencia clinica insuficiencia cardiaca derecha  Si
Estabilidad Progresion Rapida

> 500 m Distancia recorrida en la prueba de la marcha < 350 m

Valor normal cercano

Péptidos natriuréticos

Valor muy elevado

Disfuncion leve de VD Ecocardiograma

Disfuncion leve de VD~ Hemodindmica pulmonar

Derrame pericdrdico.
Disfuncion grave de VD

PADm > 12 mmHg
IC < 2 L/Imin/m?
SvO, < 63%

les implicados en el seguimiento del pacien-

te con HP, aunque el objetivo va a ser comun

para ambos, teniendo que existir una comu-
nicacion fluida y continua entre ambos.

El objetivo final siempre sera mantener al
paciente en un perfil de bajo riesgo segun se
muestra en la tabla 2, a partir de lo que hoy
se consideran indicadores pronosticos®#.

Todo el seguimiento se debe basar en: 1.
valorar la respuesta al tratamiento; 2. prevenir
las complicaciones; 3. detectar precozmente
el deterioro clinico; 4. modificar la pauta de
tratamiento segun la evolucion clinica, y 5. la
informacion sobre la enfermedad, consejos
practicos sobre las actividades de la vida dia-
ria y soporte psicologico al paciente.

La SEC y la SEPAR recogen en el docu-
mento de consenso unas recomendaciones
respecto a la frecuencia y contenido de las visi-
tas de seguimiento, asi como el nivel asisten-
cial en el que se deben realizar éstas segun
muestran las tablas 1y 3019

Las herramientas basicas en estas visitas
se pueden resumir en los siguientes cinco apar-
tados:

1. Valoracion del grado funcional, sintomas
y signos de insuficiencia cardiaca derecha,
considerandose datos de mal pronosti-
c0B:5.0),
® Clase funcional NYHA/OMS avanzada

M1V
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e Signos de insuficiencia cardiaca derecha

Determinaciones analiticas.

® Funciones hepatica, renal y electrolitos,
siendo la hiperuricemia un dato de mal
prondstico.

® Determinacion de péptidos natriuréti-
cos. Se considera dato de mal pronds-
tico la presencia de valores elevados.
Valores de BNP > 180 pg/ml se asocian
a una menor supervivencia®.

La prueba de los 6 minutos de marcha. Se

consideran datos de mal pronostico®4.

¢ La distancia recorrida < 325 metros

® Desaturacion de oxigeno >10%.

Prueba de esfuerzo con estudio de inter-

cambio gaseoso. Se consideran datos de

mal prondstico®.

® Consumo maximo de oxigeno< 10,4
ml/kg/min.

® Presion arterial sistolica < 120 mmHg.

Ecocardiograma Doppler transtoracico.

El seguimiento ecocardiografico permite

valorar la progresion de la enfermedad, el

remodelado vascular y el pronostico. Los

parametros que han demostrado mas utili-

dad clinica en el seguimiento, analizan la

geometria y funcion del ventriculo derecho,

la interdependencia entre ambos ventricu-

los, y la presencia de derrame pericardico.

® Valoracion de las funciones sistolica y
diastolica de VD.
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TABLA 3. Seguimiento clinico”

Exploracion

Periodicidad

Sintomas (clase funcional)

Prueba de la marcha de 6 min
Radiografia de torax
Electrocardiograma

Analitica

Ecocardiograma transtoracico

Estudio hemodindmico pulmonar

Prueba de esfuerzo cardiopulmonar

Péptidos natriuréticos

Variable. Primera a los 3 meses y, posteriormente a los 3-6 meses

Primera a los tres meses y, posteriormente, cada 6 meses
6 meses
6 meses

6 meses (excepto en pacientes tratados con antagonistas de
los receptores de endotelina, control mensual de enzimas
hepaticas)

6-12 meses

Segun evolucion, repetir si hay deterioro clinico o cambio
terapéutico

6-12 meses (en pacientes en clases I-11 o con distancia
recorrida en 6 minutos > 450 m o 80% del valor de referencia)

6 meses

- TAPSE, valora el acortamiento de las - Presiones en arteria pulmonar sistoli-

fibras longitudinales de la pared libre
del ventriculo derecho y se correlacio-
na bien con la fraccion de eyeccion iso-
topica o por resonancia cardiaca. Se
considera factor prondstico negativo un
TAPSE <18 mm y, por cada descenso
de 1 mm de TAPSE, se eleva el riesgo
enun 17%®.

El indice de Tei permite valorar la fun-
cion ventricular del lado derecho inde-
pendientemente de su geometria. Valo-
ra la eficiencia del ventriculo derecho,
y se establece que valores mayores de
0,76 se asocian a mal pronostico!9.
Doppler tisular, se trata de valores que
dependen poco de la precarga. Veloci-
dades tisulares < 8,8 cm/seg, mues-
tran una buena correlacion con la dis-
funcion ventricular derechat.

® Tamano de la auricula derecha. El indi-

ce de area de la auricula derecha >5
cm?/m? es factor predictivo de mortali-
dad(.
® Valoracion de parametros hemodind-
micos.

ca, diastolica, media y presion de pul-
so0. Hay que recordar que la PSP como
dato aislado no tiene valor pronostico
en el seguimiento.

- Indices de trabajo dP/dt.

- Presion en auricula derecha media,
valorando el colapso de la vena cava
inferior.

- Resistencia vascular pulmonar, capa-
citancia pulmonar e insuficiencias val-
vulares.

Presencia de derrame pericardico. Su

presencia, en ausencia de conectivopa-

tia, se relaciona con la disfuncion del
ventriculo derecho y se considera factor
de mal pronostico?.

¢ Inter-independencia ventricular.

- Ratio area del ventriculo derecho/
izquierdo > 1,72 se asocia a mal pro-
nostico!?.

- Indice de excentricidad, mide el gra-
do de desviacion septal y refleja la
relacion de presiones entra ambos
ventriculos > 1,8 se asocia a mal pro-
nostico!?,
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- Funcion diastolica del ventriculo
izquierdo. Su mejoria es indicador de
buen prondstico.

6. El estudio hemodinamico realizado a los
tres meses del inicio del tratamiento tiene
valor prondstico, especialmente el cambio
en el gasto cardiaco; sin embargo, al tra-
tarse de un procedimiento invasivo, es pre-
ferible reservarlo para pacientes con mala
evolucion. Se consideran datos de mal pro-
nostico®:
® Presion en auricula derecha media> 20

mmHg.

® Presion en arteria pulmonar media >
85 mmHg.
¢ indice cardiaco medio < 2 L/min/m2.

EL PACIENTE ANTE EL DIAGNOSTICO DE
HIPERTENSION PULMONAR

Tras el diagnostico de HP el paciente debe
enfrentarse a una enfermedad que tiene un
pronostico sombrio, un protocolo de segui-
miento y un tratamiento especifico.

Afrontar el diagnostico

En primer lugar ha de afrontar el diagnos-
tico, aceptar y conocer su enfermedad. Los pro-
fesionales sanitarios debemos ayudar al pacien-
te proporcionando informacioén y programas
educativos. Podemos ensenarles a reorganizar
su actividad y a asumir sus limitaciones.

El paciente va a buscar informacion y, hoy
dia, Internet es la primera fuente de informa-
cion. Nosotros podemos y debemos orien-
tar acerca de las fuentes de informacion mas
veraces y dar a conocer la existencia de las
asociaciones de enfermos. En dichas asocia-
ciones los pacientes, ademas de encontrar
informacion sobre su patologia, se relacionan
con personas que padecen su misma enfer-
medad y encuentran apoyo emocional para
ellos y sus familias.

Reaccion ante el diagnostico

Con la progresion de la enfermedad, el
paciente va a tener menos tolerancia al ejer-
cicio, menor vitalidad y vera disminuida su
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motilidad y su autonomia. Todo ello puede con-
ducir a que, en ocasiones, los pacientes pre-
senten trastornos psicologicos, como depresion
o ansiedad. En un estudio realizado por White
y cols. en pacientes con enfermedad avanza-
da en clase funcional IlI-1V, se ha observado
depresion en un 26 % y ansiedad en un 19 % 15
de los casos. En el mismo estudio se objetivo
que en estos paciente existe un deterioro cog-
nitivo en el 58 % con pérdida de memoria, fal-
ta de atencion y lentitud en los procesos men-
tales, relacionando todo ello con la hipoxemia
y el fallo cardiaco derecho. Es probable que, en
estadios mas tempranos de la enfermedad,
exista un menor indice de deterioro.

El paciente puede precisar y se le acon-
sejara apoyo psicologico.

Calidad de vida en pacientes con HP
y como mejoratla
Todo lo anteriormente expuesto repercute
en la calidad de vida de los pacientes con HP.
Existen multiples estudios que relacionan la
HP con el descenso de la calidad de vida debi-
do al deterioro funcional (el descenso sera
mayor cuanto mas elevada sea la clase fun-
cional) y a los efectos secundarios de la medi-
cacion. El descenso de la calidad de vida es
similar al que ocurre en otras enfermedades
debilitantes y potencialmente fatales, siendo
peor en la HP asociada a la esclerodermia y
algo mejor en la HP idiopatica. No se relacio-
na con los valores hemodinamicos, pero si con
los resultados del test de la marchat'o.
Para mejorar la calidad de vida debemos
llevar a cabo:
® En primer lugar, un tratamiento y segui-
miento Correctos.
® Evaluar la capacidad del individuo para rea-
lizar las actividades de su vida diaria con
cuestionarios de calidad de vida y esca-
las de disnea que, ademas, nos permiten
demostrar la eficacia de los tratamientos,
el control de los sintomas y la capacidad
de ejercicio.
® Como parte del tratamiento puede incor-
porarse la rehabilitacion respiratoria.
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® Programas de educacion. No solo con las
indicaciones dadas por los profesionales
sanitarios, sino a través de las asociacio-
nes de pacientes, quienes administran pro-
gramas de educacion a pacientes y fami-
liares con la oportunidad de aprender
diferentes aspectos de la HP. También se
organizan reuniones donde se exponen,
entre otros, los avances en investigacion y
tratamiento. Las asociaciones de pacien-
tes, ademds de dar informacion sobre la
enfermedad, apoyan a pacientes y fami-
liares y establecen un punto de union entre
ellos y con las autoridades sanitarias, la
administracion y los laboratorios farma-
céuticos.

PROGRAMAS DE EDUCACION AL
PACIENTE Y FAMILIARES

Seria recomendable que, desde el momen-
to del diagnostico, se realizara una evaluacion
global del paciente y de su familia para contar
con la participacion activa de ambos en los
programas de educacion terapéutica. Estos se
pueden realizar individualmente o en grupo?.
Todo programa de educacion terapéutica debe
incluir un programa basico y otro especifico.

En el programa basico debe existir mate-
rial educativo que explique el concepto de
hipertension arterial pulmonar, los signos y
sintomas, como se diagnostica, opciones de
tratamiento disponibles y efectos secundarios,
resultados esperados, actuacion ante situacio-
nes de emergencia y una serie de consejos
practicos sobre como enfrentarse a esta nue-
va situaciont?.

En el programa especifico se deben incluir
informacion sobre qué es y como funciona un
nebulizador, una bomba de perfusion y un cate-
ter de Hickman. Las diferentes vias de admi-
nistracion de los farmacos utilizados, asi como
los cuidados bésicos de los diferentes accesos
y tratamientos!'?.

Dentro del programa basico vamos a desa-
rrollar las recomendaciones o consejos practi-
cos para vivir con hipertension arterial pulmo-
nar. El resto de apartados de ambos programas

seran tratados en otros capitulos de esta mono-
grafia.

Actividad fisica

El ejercicio fisico puede aumentar la pre-
sion arterial pulmonar media (PAPm) y pro-
voca sintomas, como sincope o presincope y
dolor toracico. El ejercicio debe estar guiado
siempre por los sintomas. Por ello se reco-
mienda una actividad fisica regular, como cami-
nar. El entrenamiento debe ser suave, aero-
bico y gradual, para obtener una mejoria en
su capacidad fisica y calidad de vida, sin pro-
ducir con ello deterioro hemodinamico. No se
recomienda cargar o levantar objetos pesados.

Se ha evaluado recientemente el efecto del
gjercicio y entrenamiento respiratorio en un estu-
dio aleatorizado prospectivo en 30 pacientes con
hipertension pulmonar severa sintomatica.

Alasemana, 15 pacientes del grupo aleato-
rizado al entrenamiento tuvieron una mayor
mejoria en el test de 6 minutos marcha, con una
diferencia promedio de 100 metros, -de 65 a
139 m; intervalo de confianza 95%; p =
<0,001~. Mejord también la calidad de vida en
este grupo, el consumo maximo de oxigenoy la
clase funcional de la OMS, recalcandose por tan-
to con este interesante estudio la importancia del
entrenamiento fisico y del respiratorio ~anadido
al tratamiento meédico-, en pacientes con HP!®),

Nutricion

Aunque existe poca bibliografia sobre este
aspecto, se observa un porcentaje de malnu-
tricion no desdenable en estos pacientes. Tan-
to la desnutricion como el sobrepeso deben
ser controlados en la HP. La malnutricion pro-
voca una disminucion de la fuerza de la mus-
culatura respiratoria y una alteracion de los
mecanismos de defensa pulmonar. Se reco-
mienda una dieta normo o hipocalérica, rica
en fibra y baja en sal. Evitar las comidas pre-
cocinadas y controlar la ingesta de liquidos.

Embarazo

Durante la gestacion, y también durante
el parto y el posparto, se producen una serie
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de cambios hormonales y hemodinamicos
que son fatales para pacientes con HP grave,
considerando contraindicado el embarazo en
las mujeres con HP. La mortalidad materna es
elevada, situdndose en un 30-50 % 9. Duran-
te la edad fértil se deberan utilizar métodos
anticonceptivos. Se desaconsejan los anti-
conceptivos hormonales combinados por su
posible efecto trombatico, siendo de eleccion
los métodos de barrera y los anticonceptivos
hormonales sin estrogenos. La esterilizacion
quirargica y la implantacion de dispositivos
intrauterinos requieren seguimiento y anes-
tesia especializada por la posibilidad de com-
plicaciones (reacciones vasovagales) poten-
cialmente fatales. En caso de embarazo, se
recomienda su interrupcion durante el primer
trimestre.

En caso de que la paciente quiera conce-
bir, se recomienda completar un afno de tra-
tamiento eficaz y la normalizacion de la fun-
cion ventricular derecha antes de considerar
la gestacion®o.

Cirugia

Es un factor de riesgo importante para los
pacientes con HP. Se debe valorar el riesgo-
beneficio de la cirugia porque son particular-
mente susceptibles a cuadros vasovagales,
compromisos hemodindmico y ventilatorio.
En aquellos pacientes con una PAP media >
30 mmHg se detecta una mayor mortalidad
postoperatoria y una elevada tasa de compli-
caciones tanto en cirugia cardiaca como en
cirugia no cardiaca. Las principales causas de
muerte perioperatorias son el fracaso respira-
torio y el fallo ventricular derecho.

El procedimiento anestésico parece que
tiene poco que ver sobre la morbimortalidad.
La mayoria de los anestésicos tienen poco efec-
to sobre la circulacion pulmonar, excepto la
ketamina y el 6xido nitroso. Ambos producen
un aumento de las resistencias vasculares pul-
monares pero, al no acompanarse de otras
alteraciones hemodindmicas, el uso del 6xido
nitroso no estd contraindicado. El isoflurano
puede producir un efecto inotropo negativo,
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que es perjudicial sobre el ventriculo derecho,
por lo que es preferible el propofol©0.

Altitud

Es conocido que los pacientes con HP pue-
den deteriorarse al respirar en ambientes
pobres de oxigeno. La hipoxia produce un
aumento de la resistencia vascular pulmonar,
lo que deriva en valores elevados de presion
arterial pulmonar (PAP). Este hecho ocurre en
la mayoria de los individuos expuestos a alti-
tudes por encima de los 3.000 m. Por ello se
aconseja a los pacientes con HP, no viajar a
zonas o paises que superen esta altitud y el
traslado de domicilio si viven en zonas de alta
montana.

Con respecto a los vuelos comerciales, no
existen consideraciones especiales para los
pacientes con HP en la normativa sobre pato-
logia respiratoria y vuelos en avion de la
SEPAR®). Se recomienda a los pacientes con
oxigenoterapia domiciliaria, aumentar el flujo
de oxigeno durante el vuelo, en 1-2 litros. Para
el resto de pacientes, seria conveniente esti-
mar la hipoxemia durante el vuelo mediante
ecuaciones que calculan la PaO, a una deter-
minada altura a partir de la PaO, a nivel del
mar o bien realizar una prueba de simulacion
de altitud. En general se recomienda oxige-
no suplementario si se realiza un vuelo pro-
longado (> 2 horas).

También seria recomendable iniciar el tra-
tamiento con heparinas de bajo peso molecu-
lar para prevenir la enfermedad tromboem-
bolica venosa en aquellos pacientes que no
estuvieran anticoagulados de forma crénica.

Otras recomendaciones®?

Se aconseja la abstinencia tabaquica.

Ya que las infecciones respiratorias son par-
ticularmente complicadas en estos pacientes,
se recomienda la vacunacion contra el virus
de la gripe y contra el neumococo.

Deben evitar el agua excesivamente calien-
te en las duchas y banos que sean prolonga-
dos y la utilizacion de saunas por el peligro de
la vasodilatacion.
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Los descongestionantes nasales que con-
tengan pseudoefedrina pueden empeorar la
vasoconstriccion.

Preparados que contengan ginseng pueden
alterar la accion de los calcio-antagonistas, los
niveles de digoxina y disminuir los efectos de
la warfarina.
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