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HTP: DEFINICION

PAPmM = 25 mmHg en reposo o

= 30 mmHg durante el ejercicio




CLASIFICACION DE LA HIPERTENSION
PULMONAR: 5 categorias

m ARTERIAL

m ASOCIADA A ENFERMEDAD DE
CORAZON IZQUIERDO

m ASOCIADA A ENFERMEDAD
RESPIRATORIA Y/O HIPOXEMIA

m SECUNDARIA A ENFERMEDAD
TROMBOEMBOLICA

= MISCELANEA




s I: HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR
— Idiopatica
— Familiar
— Asociada a:

= E. tejido conectivo

= Cortocircuitos congénitos entre circulacion sistémica y
pulmonar
= Hipertension portal
= VIH
= Farmacos o toxicos
= Otros ( trastornos tiroideos, enfermedades del depdsito del
lucdgeno, E.Gaucher, Teleanglecta5|a hemorragica

ere tarla esplenectomla hemoglobinopatias, trastornos
mleloprollferatlvos )

— Asociada a alteracion capilar o venosa significativa
— E. venooclusiva pulmonar
— Hemangiomatosis capilar pulmonar




m II: HIPERTENSION PULMONAR CON
ENFERMEDAD CARDIACA IZQUIERDA

m III: HIPERTENSION PULMONAR ASOCIADA A
ENFERMEDADES RESPIRATORIAS Y/O HIPOXEMIA
— EPOC
— Neumopatias intersticiales
— Trastornos respiratorios del sueno
— Hipoventilacion alveolar
— Exposicion cronica a grandes alturas
— Anomalias del desarrollo



= IV: HIPERTENSION PULMONAR DEBIDA A
ENFERMEDAD TROMBOEMBOLICA CRONICA

m V: MISCELANEA

— Sarcoidosis, Histiocitosis X, Linfangioleiomiomatosis,
Compresmn de vasos pulmonares ( adenopatias,
mediastinitis fibrosante, tumor)



SINTOMAS

DISNEA
PRESINCOPE/SINCOPE
ANGINA

INSUFICIENCIA CARDIACA

SIGNOS

29 ruido reforzado
Soplo sistolico de IT
Soplo diastolico de IP

Impulso borde esternal
izquierdo

4R/3R derecho
Ascitis y edemas
periféricos
Hepatomegalia
PVY elevada

Cianosis



PROCESO DIAGNOSTICO

m 1. SOSPECHA

— Sintomas

— Factores de riesgo
— Exploracion Fisica
— Rx de torax

— ECG

= 2. DETECCION
— Ecocardiografia transtoracica

= 3. IDENTIFICACION DE LA CLASE
O CATEGORIA

ETT /ETT con suero salino agitado
Exploracion funcional respiratoria
Gammagrafia pulmonar V/Q
Analitica con funcion tiroidea y
hepatica, autoinmunidad, serologia de
hepatitis y VIH

TACAR toracico

AngioTAC helicoidal

ECO abdominal

Estudio de sueno

Arteriografia pulmonar
Ecocardiograma transesofagico

4. EVALUACION Y DIAGNOSTICO

Estudio hemodinamico pulmonar
con Prueba vasodilatadora aguda
Prueba de 6 min marcha

Test de esfuerzo cardiopulmonar
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Fig. 1: Two-dimensional and Doppler echocardiogram of patient 1 (5A)

showing KA and KV enlangement, and peak systollc gradient across Iy of 1350

mmHg. IV tricuspid valve,
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VALORACION DE LA GRAVEDAD

m CLASE FUNCIONAL (NYHA-OMS)

m TOLERANCIA AL EJERCICIO

— Prueba de 6 min marcha
— Prueba de esfuerzo cardiopulmonar

m ECOCARDIOGRAFIA
m ESTUDIO HEMODINAMICO
m ANALITICA



CLASE FUNCIONAL (NYHA-OMS)

m I: sin limitacion con la actividad fisica.

m II: /imitacion /eve con la actividad fisica.
Ausencia de sintomas en reposo.

m III: /imitacion marcada con la actividad fisica.
Ausencia de sintomas en reposo.

m IV: sintomas en reposo que aumentan con
minima actividad fisica. Presencia de sincope y
signos de insuficiencia cardiaca derecha.




Situaciones especiales

m HAP familiar

— Gen BMPRZ

m HPTEC
m HP asociada a cardiopatia izquierda
m HP asociada a enfermedad respiratoria



TRATAMIENTO en la Hipertension
arterial pulmonar

Medidas generales u Trataq;_iento farmacologico
Tratamiento farmacolégico no Ssalisy
especifico g — PROSTANOIDES: ,
— OCD Iloprost, Treprostinil.
. _ — ANTAGONISTAS DE LOS
— Diureticos (Espironolactona) RECEPTORES DE ENDOTELINA:
, Sitaxentan,
- Ambrisentan.
— Digital
— INHIBIDORES DE [A
— Anticoagulantes orales FOSFODIESTERASA-5:
Tadalafilo.
B /'”fa‘ZO{WaS _dE/ Cacio: , =  Tratamiento no farmacolégico
* Diltiacem:240-720 mg/dia — Septostomia auricular
= Nifedipino:120-240 mg/dia —  Trasplante pulmonar o

cardjopulmonar: ultima opcion
terapeutica excepto en:

= Hemangiomatosis capilar
pulmonar

= E. venooclusiva pulmonar

I/



TRATAMIENTO ESPECIFICO

PROSTANOIDES BOSENTAN SILDENAFILO
INDICADO - CF III-1V - CF III -CF III
* HAP: idiopatica, * HAP: idiopatica, * HAP: idiopatica,
familiar, ETC, fmcos, | familiar, ETC, fmcos, | familiar, ETC, fmcos,
tdxicos. toxicos y congénitas. | toxicos.
ACEPTABLE - CF III-IV - CF III - CF III
* HAP * HAP en VIH * HAP en VIH
(VIH/congénita/por- | * HTEC no * HTEC no
topulmonar) quirdrgica o sin quirdrgica o sin
* HTEC no respuesta a la respuesta a la
quirdrgica o sin misma misma
respuesta a la
misma - CFII - CFII
* HAP: idiopatica, * HAP: idiopatica,
familiar, ETC familiar, ETC
NO -CF I-1I -CF 1 -CF1
RECOMENDADO * Cardiopatia * Cardiopatia * Cardiopatia

izquierda
* Enf respiratorias

izquierda
* Enf respiratorias

izquierda
* Enf respiratorias




ANTICOAGULACION ORAL +/-
DIURETICOS +/-

OXIGENO +/-
DIGOXINA

! ®

TEST VASODILATADOR AGUDO | mm)> [o-\K ol (0Y-X 1 /:-Xel0) V1 Y 1O

(Formas moderadas/severas
sin datos de mal prondstico)

BOSENTAN
SITAXENTAN

CF III CF IV

EPOPROSTENOL

BOSENTAN
SITAXENTAN
SILDENAFILO

SILDENAFILO
TREPROSTINIL

EPOPROSTENOL
ILOPROST

S~ e

AUSENCIA DE RESPUESTA/DETERIORO

TRATAMIENTO COMBINADO @ TRASPLANTE




TRATAMIENTO en la HTP asociada
a enfermedad cardiaca izquierda

m [ratamiento de la enfermedad subyacente

m Farmacos: manejo del la HP reversible en
el perioperatorio (cirugia cardiaca o
trasplante)

— : + usado en el postoperatorio
de la cirugia cardiaca



TRATAMIENTO de la HTP asociada a
enfermedad respiratoria 0 hipoxemia

m EPOC

— Tratamiento de la enfermedad de base
— OCD

m Neumopatias intersticiales

— ETC + FIBROSIS PULMONAR + HTP GRAVE:
TRATAMIENTO PROTOCOLIZADO ESPECIFICO DE LA
HTP.

m Sindrome de apneas- hipopneas durante
el sueno



HTP portopulmonar

m Suspender 3 blogueantes
m (Varices): Ligadura

= NO ANTICOAGULACION
m Bosentan: si PFH estable.



HTEC

m ANTICOAGULACION: INR 2,5-3 5

m Tratamiento de eleccion:
TROMBOENDARTERECTOMIA
— CF III-1V
— RVP >300 din.s.cm -5

— Trombos accesibles
= A principales
= A |lobares
= A segmentarias
— Ausencia de enfermedad grave/edad avanzada

— Afectacion extensa del arbol pulmonar




DISTRIBUCION DE FUNCIONES EN

2 UNIDAD LOCAL ~ UNIDAD DE REFERENCIA
Diagnostico de sospecha Completar estudio
Estudio inicial diagnostico

. Rx, ECG, PFR Estudio Hemodinamico
. ETT Angiografia
» Gammagrafia V/Q Valoracion tolerancia al
2 GSA esfuerzo
Derivacion a U Referencia Seleccion/inicio de
Seguimiento regular tratamiento especifico
Seguimiento periodico
Cirugia mayor
Seguimiento
embarazo/parto.




INDICACIONES DE DERIVACION A
UNIDAD DE REFERENCIA

m PSAP > 45 mmHg en ausencia de:

= Obesidad
= HTA
= Fdad avanzada

m CF III-IV
m HAP
m Posible HPTEC ( defectos de perfusion)

m PSAP > 55 mmHg en enfermedades
respiratorias cronicas (“desproporcionada”)

o Ev_l_l_ml)enaa de disfuncion del VD ( clinica o por




SEGUIMIENTO CLINICO

EXPLORACION PERIODICIDAD
Clase funcional/E. Fisica 12: 3m/Después: 3-6m
P 6 min marcha 12: 3m/Después: 6m

Rx torax y ECG Cada 6m

Analitica Cada 6m (mensual si trto ARE)
Ecocardiograma Cada 6-12 m
Cateterismo derecho Individualizar

Ergoespirometria Cada 6-12m (cF 111/ >450m
en el test 6 min marcha)

NT-ProBNP Cada 6m







