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Prologo

La atencion adecuada de los pacientes con hipertension pulmonar re-
quiere de procedimientos diagnosticos y terapéuticos complejos, que preci-
san para su realizacion de un elevado nivel de especializacion. Pero el éxito
de esta actividad no solo depende del adecuado nivel cientifico-técnico de
los profesionales, sino que como enfermedad poco prevalente y de alta com-
plejidad, exige de un enfoque multidisciplinario basado en el trabajo colabo-
rativo en red, con un importante esfuerzo de organizacion y gestion clinica.

La creacion de los Centros, Servicios y Unidades de Referencia Nacional
(CSUR) y Europeo en Hipertension Pulmonar (European Reference Network o
ERN) ha dado un notable impulso a la organizacion de la asistencia de esta
patologia en Espana y en Europa.

Como no podria ser de otra manera, la Unidad de Hipertension Pulmo-
nar del Hospital Universitario 12 de Octubre, coordinada por el Servicio de
Cardiologia, tiene un marcado caracter multidisciplinario; en ella se inte-
gran cardiologos, neumologos, médicos rehabilitadores, psiquiatras, obste-
tras, reumatologos, cirujanos cardiacos, cirujanos tordcicos, anestesistas,
intensivistas, especialistas en medicina de aparato digestivo, especialistas
en enfermedades infecciosas, enfermeras y profesionales de servicios gene-
rales. En su cartera de servicios se incluye la endarterectomia pulmonar, el
trasplante pulmonar, la angioplastia de arterias pulmonares, la septostomia
auricular, la hipertension pulmonar asociada a cardiopatias congénitas, el
embarazo y la cirugia no cardioldgica en los pacientes con hipertension
arterial pulmonar severa. Esta completa cartera de servicios y la especial
dedicacion de sus profesionales nos permite proporcionar una asistencia
integral y de calidad a los pacientes.

Aunque nuestro Hospital ya llevaba afos atendiendo este tipo de pa-
tologia, en el afio 2010 se cred la unidad multidisciplinaria, consiguiendo
cinco anos después la acreditacion como CSUR y en 2016 la acreditacion
como miembro de la red de centros europeos de referencia.

La pandemia de enfermedad por coronavirus 2019 (COVID-19) ha
acelerado la incorporacion de las tecnologias de la informacion y la comu-
nicacion como elemento de cohesion, favoreciendo el trabajo en red de la
unidad con mas de 45 hospitales espanioles. El propésito fundamental ha
sido poder compartir la informacion clinica y conseguir una comunicacion
fluida, directa y bidireccional entre los distintos profesionales, asi como ga-
rantizar la rapida accesibilidad a nuestra unidad de referencia nacional para
todos los pacientes. Para ello, contamos con la plataforma tecnoldgica on
line Deriva2 (https://deriva2.com), que permite compartir archivos de gran
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tamano garantizando la seguridad de los datos o herramientas digitales de
comunicacion para celebrar sesiones clinicas con los equipos médicos de los
centros de origen de los pacientes, compartiendo la toma de decisiones para
la seleccion del tratamiento mas adecuado para cada paciente.

Por otro lado, la Unidad de Hipertension Pulmonar del Hospital 12 de
Octubre cuenta con una relevante trayectoria cientifica e investigadora,
participando en los principales ensayos clinicos, en la elaboracion de las gui-
as de practica clinica de las principales sociedades cientificas y en el desar-
rollo del registro nacional de hipertension pulmonar. Ademas, contribuye
de forma activa en la actividad docente para médicos residentes, facultativos
y personal de enfermeria que desean completar su formacion especifica.

Los lazos con las asociaciones de pacientes se han consolidado a lo
largo de los anos, compartiendo proyectos de investigacion y de educacion
(escuela de pacientes), caminando juntos para conseguir un mayor empo-
deramiento del paciente.

Los rapidos avances en el diagnostico y tratamiento de esta patologia y
la necesidad de compartir estos conocimientos con los profesionales de otros
centros justifica la actualizacion de los Protocolos de Actuacién en Hiperten-
sion Pulmonar, que llegan a su cuarta entrega, tras el éxito obtenido con
las tres ediciones anteriores de 2007, 2010 y 2014. En esta nueva edicion
2021 se incorporan nuevos protocolos, como el manejo de la hipertension
arterial pulmonar en situacion critica, la planificacion familiar y la gesta-
cion y el screening de la hipertension pulmonar en la esclerodermia. Son
especialmente novedosos y relevantes los protocolos de genética y consejo
genético, y de los cuidados paliativos en el ambito de la hipertension pul-
monar, fruto de la evolucion constante del concepto de asistencia holistica
y de calidad a estos pacientes.

En definitiva, la finalidad ultima es compartir la forma de trabajo y
los resultados de la unidad de hipertension pulmonar de nuestro hospital,
cuyos logros han sido posibles gracias a la inestimable dedicacion y compro-
miso de todos sus miembros y a la confianza depositada en nuestro centro
por parte de los profesionales de més de 45 hospitales que aflo tras afo nos
remiten sus pacientes, permitiéndonos con ello seguir acumulando expe-
riencia a fin de mejorar la calidad de nuestra atencion. Estoy convencida
que estos nuevos Protocolos de Actuacion en la Hipertension Pulmonar contri-
buiran al manejo mas adecuado del proceso asistencial, lo que redundara
en una asistencia integral de mayor calidad a los pacientes con hipertension
pulmonar, que son los principales protagonistas.

Madrid, noviembre 2021

Carmen Martinez de Pancorbo Gonzilez
Directora Gerente
Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid

PROTOCOLOS DE ACTUACION ENHIPERTENSION PULMONAR XVII



Capitulo 1

Definicion y clasificacion
de la hipertension pulmonar
A. Ruiz Martin

Definicién

La hipertension pulmonar (HP) es una enfermedad rara caracterizada
por la disfuncion del endotelio arterial pulmonar que conlleva un aumento
de la resistencia vascular pulmonar. El aumento en la poscarga del ventri-
culo derecho contribuye al desarrollo de disfuncion ventricular derecha e
insuficiencia cardiaca'.

La definicion de HP viene determinada por la evaluacién hemodina-
mica mediante la realizacion de un cateterismo derecho y la estimacion de
la presion arterial pulmonar media (PAPm) en reposo. En el dltimo simpo-
sio de hipertension pulmonar en 2018 se modifico el punto de corte de la
PAPm para establecer el diagnéstico de la HP, sustituyéndose el limite ori-
ginal y arbitrario de 25 mmHg por 20 mmHg. Para el diagndstico de hi-
pertension arterial pulmonar (HAP) se requeriria este valor de PAPm

Tabla 1. Definicién de hipertensién pulmonar (HP)

HP precapilar PAPm > 20 mmHg 1,3,4y5
PCP <15 mmHg
RVP > 3 UW

HP poscapilar aislada PAPm > 20 mmHg 2y5
PCP > 15 mmHg
RVP < 3 UW

HP combinada PAPm > 20 mmHg 2y5
(precapilar y poscapilar) PCP > 15 mmHg
RVP > 3 UW

PAPm: presion arterial pulmonar media; PCP: presion capilar pulmonar; RVP: resistencia vascular
pulmonar; UW: unidades Wood.
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Tabla 2. Clasificacién clinica de hipertensién pulmonar (HP)
1. HAP

1.1 HAP idiopatica
1.2 HAP hereditaria
1.3 HAP inducida por drogas o toxinas
1.4 HAP asociada a:
1.4.1 Enfermedad del tejido conectivo
1.4.2 Infeccion por VIH
1.4.3 Cardiopatia congénita
1.4.4 Esquistosomiasis
1.5 HAP respondedores a antagonistas del calcio
1.6 HAP con afectacion de capilares/vénulas
1.7 HP persistente del recién nacido

2. HP por enfermedad del corazon izquierdo

2.1 HP por insuficiencia cardiaca con FEVI preservada

2.2 HP por insuficiencia cardiaca con FEVI reducida

2.3 HP por valvulopatia

2.4 Enfermedad congénita/adquirida que conlleva HP poscapilar

3. HP por enfermedad pulmonar/hipoxia

3.1 Enfermedad pulmonar obstructiva

3.2 Enfermedad pulmonar restrictiva

3.3 Afectacion restrictiva y obstructiva

3.4 Hipoxia sin enfermedad pulmonar

3.5 Alteraciones en el desarrollo pulmonar

4. HP por obstruccion de arterias pulmonares

4.1 HP tromboembodlica cronica
4.2 Otras obstrucciones arteriales pulmonares

5. HP de mecanismo incierto o multifactorial

5.1 Enfermedades hematoldgicas

5.2 Enfermedades metabolicas y sistémicas
5.3 Otras

5.4 Cardiopatias congénitas complejas

HAP: hipertension arterial pulmonar; FEVI: fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo.

asociado a una resistencia vascular pulmonar (RVP) > 3 unidades Wood
(UW) y una presion de enclavamiento pulmonar (PCP) < 15 mmHg. La HP
poscapilar se define con una PAPm > 20 mmHg en reposo, secundaria a
una elevacion de la PCP > 15 mmHg. A su vez, se puede subclasificar como
HP poscapilar aislada o combinada’* (Tabla 1).

N
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Tabla 3. Drogas y foxinas relacionadas con hipertension arterial pulmonar (HAP)

Actualizacion de la clasificacion de drogas
y toxinas asociadas con HAP

— Aminorex - Cocaina

- Fenfluramina - Fenilpropanolamina
— Dexfenfluramina — L-triptofano

- Benfluorex — Hierba de San Juan
— Metanfetaminas _ Anfetaminas

— Dasatinib

— Interferon a. y

— Agentes alquilables

- Bosutinib

— Antivirales de accion directa contra
VHC

— Leflunomida

- Indirubina

— Aceite de colza desnaturalizado
(sindrome del aceite toxico)

Es también importante el concepto de HP en ejercicio con ausencia
de HP en reposo, cuyo diagnostico se establece con la realizacion de un
cateterismo cardiaco derecho (CCD) de ejercicio. Se considera diagnostico
cuando durante el ejercicio la PAPm es mayor de 30 mmHg y las RVP
totales > 3 o curva PAPm/gasto cardiaco > 3 UW*.

Clasificacién

La HP se divide en cinco grupos, de los cuales se conoce que el grupo 2
(HP secundaria a cardiopatia izquierda) y el grupo 3 (HP secundaria a
enfermedades pulmonares) son las mas frecuentes (Tabla 2).

Con respecto al grupo 1 o HAP, los ultimos avances se han realizado
fundamentalmente en el campo de la genética. También hay que desta-
car la reciente separacion de aquellos pacientes con prueba de vasor-
reactividad positiva y respuesta a largo plazo a antagonistas del calcio,
que presentan un perfil mas benigno que la HAP. Dentro del grupo 1
se encuentra la HAP inducida por drogas o toxinas, cuya actualizacion
se encuentra en la tabla 3°.

En relacion con la HAP asociada a drogas y toxinas, es necesario tener
en cuenta las siguientes consideraciones:

— Bl diagndstico requiere una exposicion relevante y excluir otras causas.

— Se recomienda suspender la exposicion al agente causante lo antes

posible.
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- Los pacientes en bajo riesgo deben ser reevaluados 3-4 meses tras
eliminar la exposicion al agente causante y considerar el inicio de
tratamiento vasodilatador si la hemodindmica no se normaliza.
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Capitulo 2

Genética en la hipertension
arterial pulmonar.

Consejo genético

A. Cruz Urtrilla

Generalidades sobre genética

— Las alteraciones genéticas que pueden causar enfermedad pueden
deberse a variaciones de uno o escasos nucleotidos a nivel de un
unico gen (variantes génicas), afectar a grandes porciones de un gen
(variantes genéticas) o afectar a porciones amplias del cromosoma
(cromosomopatias).

— La gran mayoria de enfermedades con origen genético estan causa-
das por variantes génicas. Segtin los cambios producidos en el ADN
y en la lectura posterior en ARN mensajero, las variantes se clasifi-
can mayoritariamente en: missense, nonsense y frame-shift. En gene-
ral, las variantes missense producen cambios de un aminoacido por
otro similar, habitualmente sin consecuencias (mutaciones silentes).
En cambio, las variantes nonsense resultan en la finalizacion de la
fabricacion de la proteina y las variantes frame-shift producen una
proteina truncada y generalmente no funcional. Estas dos tltimas
suelen producir variantes génicas patogénicas. Las alteraciones am-
plias a nivel del gen (deleciones, inserciones, duplicaciones, reorde-
namientos génicos) suelen producir enfermedad al afectar amplia-
mente al producto génico.

— El estudio genético se puede realizar mediante multiples métodos. Hoy
en dia lo mas util suele ser comenzar mediante el uso de paneles NGS
(Next-Generation Sequencing), que permiten la evaluacion de multiples
genes de forma paralela. Estos genes se comparan con los de una
poblacion de referencia en bases de datos poblacionales, clasificaindo-
se posteriormente las variantes génicas encontradas seglin una serie
de criterios, como el tipo de variante o el posible efecto a nivel de la
proteina. La técnica de Sanger es util cuando se quiere evaluar una
mutacion ya conocida en un gen en concreto.

PROTOCOLOS DE ACTUACION ENHIPERTENSION PULMONAR 5
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Consejo genético

—En la visita inicial y al momento de la obtencién de la muestra, se
debe informar al paciente sobre la exclusividad del estudio para una
entidad determinada, sobre los posibles resultados y las eventuales
limitaciones de ese resultado, asi como los posibles cambios en la
clasificacion a lo largo del tiempo. Asimismo, se debe informar sobre
su utilidad en el cribado de familiares afectados y en la identificacion
de un fenotipo especifico asociado a una variante génica.

— En todo caso, se debe informar al paciente sobre la utilidad del resul-
tado genético en el diagnostico genético preimplantacional, en caso de
que el/la paciente esté interesado/a en tener descendencia.

Generalidades del estudio genético

— Se debe comenzar el estudio genético por el familiar més afectado fenoti-
picamente (mayor expresividad). En la visita inicial se debe obtener con-
sentimiento informado escrito e informar del rendimiento de la prueba
para la enfermedad en concreto, asi como los posibles resultados.

— Se debe intentar generar un arbol genealdgico de al menos tres ge-
neraciones.

—En general, se realizan paneles NGS de forma inicial. Las variantes
encontradas son clasificadas segtin la probabilidad de que el resultado
condicione la presencia de la enfermedad, segun el American College
of Medical Genetics and Genomics (ACMG) (Tabla 1),

— Una vez descubierta una variante patogénica o probablemente patogeé-
nica se debe realizar un cribado genético de familiares de primer gra-
do, que se podra hacer mediante técnica de Sanger para esa variante
en concreto. En caso de que esos familiares presentasen la variante
genética, se deberia realizar una btsqueda activa del fenotipo (en
este caso de hipertension pulmonar) mediante electrocardiograma,
ecocardiograma transtoracico y valorar test de la marcha de los 6 mi-
nutos, o idealmente ergoespirometria. En el caso de que una persona
presentase una variante patogénica o probablemente patogénica, se
mantenga asintomatico y sin rasgos patologicos se debe realizar un
seguimiento clinico anual. En caso de que el estudio genético sea
negativo no se recomendarian mas estudios, salvo que el familiar
presentase signos o sintomas compatibles.

- Un caso particular seria el de una mujer con deseo gestacional, genoti-
picamente afectada y asintomatica. En estos casos, se deberia realizar
una busqueda activa, incluyendo un cateterismo cardiaco derecho, de
cara a descartar completamente el desarrollo previo al embarazo de
hipertension arterial pulmonar (HAP). También se debe plantear el
diagnostico genético preimplantacional.
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— En pacientes en los que se descubre una variante de significado incier-
to, el estudio de familiares de primer grado puede ayudar a la recla-
sificacion de esa variante. De esta forma, la presencia de la variante
en familiares sanos es un predictor de benignidad. Sin embargo, la
presencia de esa variante en familiares de primer grado afectados es
un predictor de patogenicidad (cosegregacion). La presencia de una
variante por primera vez en el caso indice también es un predictor de
patogenicidad (mutacion de novo). La investigacion en genética puede
también reclasificar estas variantes a lo largo del tiempo mediante
otras vias, como por ejemplo la realizacion de estudios funcionales.

Genética en la hipertensién arterial pulmonar?3

Hoy en dia se sabe que hasta en el 70-80% de formas familiares y en un
10-20% de formas sin agregacion familiar existen variantes patogénicas en
el gen BMPR2 relacionadas con el desarrollo de la enfermedad. A lo largo
de los ultimos anos se han ido descubriendo multiples variantes en otros
genes que se han relacionado con la enfermedad y con determinados rasgos
fenotipicos asociados (Tabla 2).

Tabla 2. Voriantes genéficas en genes relacionados con el desarrollo de hiperten-
sién arferial pulmonar y sus rasgos fenotipicos especificos

Gen

BMPR2, ATP13A3, AQP1,
ABCCS, CAV1, KCKN3,
SMAD9, SOX17

TBX4

EIF2AK4

KDR

ENG, ACVRLI, GDF2

Forma de enfermedad. Rasgo fenotipico.
Tipo de herencia

HAP idiopatica y hereditaria. Ningtin rasgo especifico.
AD. Penetrancia variable

HAP idiopatica y hereditaria. Small patella syndrome
(aplasia de rotula, anomalias esqueléticas),
alteraciones parenquimatosas pulmonares, displasia
broncopulmonar, HP persistente del recién nacido.
AD. Penetrancia variable

EVOP, hemangiomatosis capilar pulmonar.
AR. Penetrancia completa

Disminucion de la capacidad de difusion de CO.
AD. Penetrancia variable

HAP idiopética y hereditaria. Telangiectasia
hemorragica hereditaria (telangiectasias,
malformaciones arteriovenosas, diatesis hemorragica).
AD. Penetrancia variable

HAP: hipertension arterial pulmonar; AD: autosomico dominante; AR: autosomico recesivo;
HP: hipertension pulmonar; EVOP: enfermedad venooclusiva pulmonar.

8
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Indicaciones del estudio genético en la hipertension
arterial pulmonar

— HAP idiopatica, hereditaria o asociada a toxicos de nuevo diagnostico.

— HAP con rasgos fenotipicos compatibles con enfermedad venooclusiva
pulmonar (EVOP): la presencia de una variante bialélica en EIF2AK4
confirma el diagnéstico®.

Bibliografia
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Capitulo 3

Algoritmo diagnéstico
de la hipertension pulmonar
A. Ruiz Martin

Se debe realizar un proceso escalonado que parte de la sospecha clinica,
confirmacion del diagnéstico, identificacion de la etiologia especifica y
evaluacion de la gravedad, que es clave en la eleccion del tratamiento y en
el seguimiento’. El objetivo fundamental en estos pacientes es realizar un
diagnostico precoz, asi como la identificacion de pacientes en situacion de
alto riesgo para su derivacion temprana a centros de referencia’.

Sospecha clinica

Existen una serie de sintomas y signos que deben hacer sospechar la
enfermedad en cualquier escenario clinico (Tabla 1).

Por otro lado, se recomienda realizar cribado en pacientes con alta
probabilidad de desarrollar hipertension pulmonar (HP) durante el curso de
su enfermedad de base, independientemente de la clinica (Tabla 2)* o en
caso de sintomas (Tabla 3)°,

Deteccién de la hipertensién pulmonar?

La ecografia transtoracica constituye la prueba de cribado mas impor-
tante y debe realizarse en primer lugar. Permite valorar datos de cardiopatia
izquierda (HP del grupo 2) y detectar casos asociados a cardiopatias congé-
nitas. Por otro lado, evalia la gravedad y es util en la estratificacion del pro-
nostico. El cateterismo cardiaco derecho (CCD) es obligatorio para establecer
el diagnostico en todos los pacientes con hipertension arterial pulmonar
(HAP) e hipertension pulmonar tromboemboélica cronica’ y también per-
mite evaluar el prondstico. Esta indicado en la HP del grupo 2 y 3 de forma
individualizada, en funcion de la edad, comorbilidad y posibles actuaciones
derivadas del cateterismo, asi como en casos dudosos. El electrocardiograma
(ECG) tiene una utilidad escasa. Un ECG normal no excluye HP”.
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Tabla 1. Datos de sospecha clinica de hipertension pulmonar

N TR

- Disnea — Refuerzo 2.° tono
— Presincope/sincope - Soplo insuficiencia trictspide
— Angina - Soplo insuficiencia pulmonar
— Insuficiencia cardiaca — Impulso borde esternal izquierdo
- 3R/4R derecho
— Ascitis y edemas periféricos
— Hepatomegalia
— Presion venosa yugular aumentada
— Cianosis

Tabla 2. Recomendacion de cribado de hipertension pulmonar en pacientes
asinfomaticos

— Esclerodermia o enfermedades autoinmunes con comportamiento de
esclerodermia

— Hipertension portal y necesidad de valoracion de trasplante hepatico

— Familiares de primer grado de pacientes con HAP hereditaria

HAP: hipertension arterial pulmonar.

Tabla 3. Recomendacion de cribado en pacientes con sinfomas compatibles

— Cardiopatias congénitas

— Infeccion por VIH

VIH: virus de la inmunodeficiencia humana.

Una vez establecida la probabilidad ecocardiografica de HP, es necesaria
la valoracion clinica, de factores de riesgo cardiovascular y del ECG, espi-
rometria y gasometria arterial. Si se sospecha HP grupo 2 o 3, que son los
grupos mas frecuentes, habra que valorar si la HP es grave o existe disfun-
cion del ventriculo derecho. Si se descarta la presencia de grupo 2 y 3, se
recomienda realizacion de gammagrafia de ventilacion/perfusion para des-
cartar la HP del grupo 4. Si se confirma la presencia de defectos de perfusion
no coincidentes con defectos de ventilacion es necesario realizar tomografia
computarizada de arterias pulmonares y CCD. Si se descarta la HP del grupo
4, consideraremos la HAP como el diagndstico mas probable, en cuyo caso
deberemos realizar pruebas especificas, asi como el CCD (Fig. 1).
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Sintomas, signos e historia clinica compatible con HP

Probabilidad ecocardiografica de HP

Intermedia/alta 4L Baja

Clinica, FRCV, ECG, Otras causas
espirometria, GAB

¢Sospecha de HP grupo 2 o 3?

‘ Si ¢HP desproporcionada o

disfuncion de VD?
No
Remitir a centro
Gammagraffa V/Q de referencia
Alta probabilidad de HPTEC
HPTEC descartada
Angio-TC pulmonar HAP probable

CCD = arteriografia ‘

CCD + pruebas ~ Remitir a centro
especificas* de referencia

Figura 1. Diagnéstico inicial en pacientes con sospecha de hipertension
pulmonar (HP).

*EcoDoppler abdominal, serologias, estudio de autoinmunidad, busqueda

de cortocircuitos sistemicopulmonares, efc.

FRCV: factores de riesgo cardiovascular; ECG: electrocardiograma; GAB: gasometria
arterial basal; VD: veniriculo derecho; HPTEC: hipertensién pulmonar romboembélica
crénica; TC: tomografia computarizada; angioTC: angiotomografia computarizada;
CCD: cateterismo cardiaco derecho; HAP: hipertensién arterial pulmonar.
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Tabla 4. Pruebas complementarias para la realizacién del diagnéstico
efiolégico de la HP

| Jyiaie BN E D9G| — Hemograma y bioquimica basica

- Serologia VHB, VHC y VIH

— Estudio de autoinmunidad

- Estudio de hipercoagulabilidad

— Gasometria arterial

— Analisis genético de HP en HAPI, HAPH y sospecha
de EVOP

Pruebas de imagen - Ecografia de abdomen

— Gammagrafia V/Q £ TC de arterias pulmonares

— Radiografia de torax * TC de torax de alta
resolucion

—ETT con test de suero salino agitado

Pruebas de funcion — Espirometria forzada
respiratoria — Pletismografia
— Capacidad de difusion de CO

Hemodinamica -CCD
— Test agudo vasodilatador en HAPI y HAPH

VHB: virus de la hepatitis B; VHC: virus de la hepatitis C; VIH: virus de la inmunodeficiencia
humana; HP: hipertension pulmonar; HAPI; hipertension arterial pulmonar idiopatica;

HAPH; hipertension arterial pulmonar hereditaria; EVOP: enfermedad venooclusiva pulmonar;
V/Q: ventilacion/perfusion; TC: tomografia computerizada; ETT: ecocardiograma transtoracico;
CO: monoxido de carbono; CCD: cateterismo cardiaco derecho.

Diagnéstico etiolégico de la hipertension pulmonar

Una vez realizado el diagnostico de HP, se deben realizar pruebas com-
plementarias con el objetivo de conocer su etiologia. Las pruebas comple-
mentarias necesarias para realizar el diagnostico etioldgico de la HP se
encuentran en la tabla 4.

El diagnostico de HAP idiopatica es un diagndstico de exclusion. Se
establecera una vez descartados otros diagnosticos tras la realizacion de las
pruebas complementarias (Fig. 2 y Fig. 3).

Evaluacién de la gravedad

Se trata de un aspecto basico tanto al diagndstico como en el seguimien-
to. Se desarrolla de forma completa en un tema aparte.
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Sospecha HP grupo 2 desproporcionada
Disfuncion sistélica moderada/severa de VI
Valvulopatia izquierda moderada/severa
No Si
Remodelado de VD, disfuncion y/o Tratamiento enfermedad
hipertrofia VD. PSAP > 60 mmHg subyacente
Si No
Gammagrafia V/Q Buscar otras causas de disnea
Positiva Negativa
\ \
Alta probabilidad Valorar otras ~ Remitir a consulta
de HPTEC causas de HAP de HP
’ ‘ CCD + PFR
Angio-TC CCD = arteriografia + ergoespirometria

Figura 2. Algoritmo diagnésfico en pacientes con sospecha de hipertension
pulmonar [HP) asocioda a cardiopatia izquierda desproporcionada.

VI: ventriculo izquierdo; VD: ventriculo derecho; PSAP: presion sistélica de la
arferia pulmonar; V/Q: ventilacién/perfusion; HPTEC: hipertensién pulmonar
fromboembélica crénica; HAP: hipertensién arterial pulmonar; angio-TC: angioto-
mografia computarizada; CCD: cateterismo cardiaco derecho; PFR: pruebas de
funcién respiratoria.

Derivacién a centros de referencia

Se considera necesaria la derivacion de los pacientes a centros de refe-
rencia en el momento del diagndstico en los casos detallados en la tabla 5.
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Sospecha HP grupo 3 desproporcionada
\
PFR que no justifique la disnea del paciente o insuficiencia cardiaca derecha
\

ETT (remodelado de VD, disfuncion o hipertrofia VD;
PSAP > 60 mmHg) y GAB con PCO, baja

l

Si ‘ ‘ No
Gammagrafia V/Q ¢DSVD severa?
Positiva Negativa No Si
\

Alta probabilidad de HPTEC Tratamiento Unidad
enfermedad multidisciplinaria
subyacente de HP: completar

Angio-TC CCD t arteriografia estudio

Figura 3. Algorimo diagnéstico en pacientes con sospecha de hipertensién
pulmonar [HP) asociada a enfermedad pulmonar desproporcionada.

PFR: pruebas de funcién respiratoria; ETT: ecocardiograma franstorécico;

VD: ventriculo derecho; PSAP: presién sistélica de la arferia pulmonar;

GAB: gasometria arterial basal; PCO,: presion parcial de dioxido de carbono;
V/Q: ventilacién/perfusion; DSVD: disfuncion sisidlica del ventriculo derecho;
HPTEC: hipertensién pulmonar fromboembdlica crénica; angioTC: angiotomogra-
fia computarizada; CCD: cateferismo cardiaco derecho.

Tabla 5. Criterios para la derivacion a centros de referencia tras el diagnéstico

de HP

— Pacientes con HP grupo 2 o 3 grave o con datos de disfuncion del VD
— Pacientes con HPTEC o ETEC sintomética

— Pacientes de alta complejidad en cuanto a sus comorbilidades

— Pacientes con HP en situacion de alto riesgo

— Pacientes con sospecha de EVOP o comportamiento EVOP-like: DLCO disminuida,
hallazgos tipicos en TC, etc.

HP: hipertension pulmonar; VD: ventriculo derecho; HPTEC: hipertension pulmonar
tromboembolica crénica; ETEC: enfermedad tromboembolica cronica; EVOP: enfermedad
venooclusiva pulmonar; DLCO: difusion pulmonar de mondxido de carbono; TC: tomografia
computarizada.

PROTOCOLOS DE ACTUACION ENHIPERTENSION PULMONAR lI 5



B OO O

Bibliografia

—

. Galie N, Hoeper MM, Humbert M, et al. Guidelines for the diagnosis and treatment of pulmonary
hypertension. Eur Heart J. 2009;30(20):2493-537.
2. Frost A, Badesch D, Gibbs JSR, et al. Diagnosis of pulmonary hypertension. Eur Respir J.
2019;53(1):1801904.
3. Galie N, Humbert M, Vachiery JL, et al. 2015. ESC/ERS Guidelines for the diagnosis and treatment
of pulmonary hypertension. Eur Heart J. 2016;37:67-119.

]6 PROTOCOLOS DE ACTUACION EN' HIPERTENSION PULMONAR



Capitulo 4

Técnicas de imagen
en la en la hipertension

pulmonar
A. Ruiz Curiel, S. Alonso Charterina y C. Jiménez Lépez-Guarch

Diagnéstico y estratificacion pronéstica: ecocardiografia

Mecanismos de adaptacién del ventriculo derecho
al incremento de la poscarga

Como fenémenos de adaptacion secundarios al incremento patologico
de la poscarga, en una primera fase el ventriculo derecho (VD) se hipertrofia
y mantiene la funcion sistélica (remodelado adaptativo). Progresivamente,
se produce una dilatacion méas marcada del VD y se reduce la funcion sisto-
lica de forma progresiva hasta la claudicacion (remodelado maladaptativo)
(Fig. 1A).

Ecocardiograma en el diagnéstico de la hipertensién
pulmonar

— Deteccion de la hipertension pulmonar (HP): la presion sistolica de
la arteria pulmonar (PSAP) se estima calculando el gradiente de
presion entre el VD y la auricula derecha (AD) a través del flujo
de insuficiencia tricuspide (IT), mediante la formula simplificada de
Bernoulli (PSAP = 4v2 + PADm, siendo v la velocidad maxima de la
insuficiencia triciispide y PADm la presién media en la AD) (Fig. 1B).
Tgualmente, la presion arterial pulmonar media (PAPm) puede esti-
marse calculando el gradiente de presion entre la arteria pulmonar
(AP) y el VD la formula referida (PAPm = 4v> + PADm, siendo v la
velocidad inicial o protodiastolica del flujo de la insuficiencia pul-
monar). Ademds, la PAPm también se puede estimar al multiplicar
la PSAP por 0,6. La estimacion de la presion de AD media se debe
realizar mediante el método de colapsabilidad de la vena cava inferior.
La probabilidad ecocardiogréfica de HP se estima con base en multi-
ples parametros, incluyendo la PSAP estimada (Tabla 1). Los signos
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Normal Hipertrofia Dilatacion VD: fase PSP = 4v? + PADm
compensadora VD descompensada

e

Remodelado Remodelado
adaptativo maladaptativo

Figura 1. A: mecanismos de adaptacién del ventriculo derecho (VD). B: estima-
cién de la presion sistélica de la arteria pulmonar.

VI: ventriculo izquierdo; PSP: presion de arteria pulmonar sistélica; V: velocidad
maxima de insuficiencia tricispide; PADm: presién media de auricula derecha.

Tabla 1. Probabilidod ecocardiogréfica de hipertensién pulmonar (HP)

S i) — Velocidad IT < 2,8 m/s, PSAP < 36 mmHg sin signos
indirectos ecocardiograficos

HP posible — Velocidad IT < 2,8 m/s, PSP < 36 mmHg pero signos
indirectos ecocardiograficos

— Velocidad IT entre 2,8 y 3,4 m/s, PSAP entre 36-50 mmHg,
independientemente de signos indirectos ecocardiograficos

— Imposibilidad de determinar la PSAP (ausencia de IT) pero
presencia de signos indirectos ecocardiograficos

HP probable — Velocidad IT > 3,4 m/s, PSAP > 50 mmHg
independientemente de signos indirectos ecocardiograficos

IT: insuficiencia tricaspide; PSAP: presion sistolica de la arteria pulmonar; PSP: presion de arteria
pulmonar sistolica.

ecocardiograficos indirectos son: dilatacion y/o hipertrofia del VD,
disfuncion sistolica del VD, dilatacion de la AD, aplanamiento del
septo interventricular, tiempo de aceleracion del flujo de AP acortado
(< 80 ms), colapso o muesca mesosistolica del flujo en AP, aumento
del tiempo de relajacion isovolumétrico (TRIV) por Doppler tisular
(DTI) del anillo tricaspide (> 70 ms), dilatacion del tronco de arteria
pulmonar, velocidad protodiastolica del flujo de insuficiencia pulmo-
nar aumentada (> 2,5 m/s) o indice Tei por DTI del VD > 0,52.
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Test SSF

ETT _ .
agitado

Todos

— ETE

Solo si test SSF+++

Figura 2. Propuesia de técnicas de imagen en la hipertension pulmonar.

ETT: ecocardiograma franstordcico; SSF: suero salino fisiolégico; ETE: ecocardio-

grama transesofdgico.

Todos estos parametros se han determinado para un punto de corte
diagnostico de HP de PAPm > 25 mmHg, por lo que su sensibilidad y
especificidad podria ser menor para el nuevo punto de corte de PAPm

de 20 mmHg.

— Diagnostico etiologico: se debe sistematizar el ecocardiograma trans-
toracico, incluyendo la inyeccion de suero salino fisiologico (SSF) agi-
tado para despistaje de cortocircuito intracardiaco. El ecocardiograma
transesofagico (ETE) solo se realizard en caso de sospecha de defecto
anatomico del septo interauricular, que suele asociarse a cortocircuito
derecha-izquierda moderado-severo en el test de SSF (Fig. 2). En oca-
siones, un foramen oval permeable puede generar un cortocircuito
significativo si existe elevacion de la PADm.

Valoracién pronéstica mediante ecocardiografia

en la hipertensién pulmonar

El ecocardiograma es una herramienta 1til en la valoracion de los
cambios en la estructura (remodelado), funcion del VD y en la estimacion

de la precarga y poscarga (Tabla 2).

— Funcion VD: estimacion dificil, debido a la compleja geometria del VD,
maxime cuando se produce el remodelado secundario al aumento cro-
nico de la poscarga. Las técnicas aplicadas al VI no son reproducibles
en el VD y se correlacionan pobremente con la fraccion de eyeccion
obtenida por resonancia magnética cardiaca o radiontclidos, ya que
infraestiman los volimenes. Por ello, se han derivado parametros no
geométricos, que se correlacionan bien con la fraccion de eyeccion del

VD (FEVD) y que se utilizan en la préctica clinica:

« TAPSE (Tricuspid Annulus Plane Systolic Excursion): refleja el acorta-
miento longitudinal de la pared libre del VD (normal si > 17 mm)

(Fig. 3).
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Tabla 2. Parémetros ecocardiograficos y por resonancia magnética de valoracion

prondstica

Ecocardiograma transtoracico

Punto de corte de riesgo

Tamafo

Funcion sistolica

Precarga

Interdependencia
ventricular

Acoplamiento
ventriculo-arterial

Area AD

TAPSE
Strain longitudinal

Insuficiencia trictspide
Derrame
Vena cava inferior

Indice de excentricidad
diastolico

TAPSE/PSAP

Bajo < 19 cm?
Intermedio 19-26 cm?
Alto > 26 cm?

<1,7cm
<-12,5%

Alto: moderada-severa
Alto: presencia

Alto: > 21 mm, colapso
<50%

> 1,80

Bajo > 0,32
Intermedio 0,19-0,32
Alto < 0,19

Resonancia magnética cardiaca

Tamafo

Funcion sistolica

Interdependencia
ventricular

Acoplamiento
ventriculo-arterial

Caracterizacon tisular

- Volumen telediastolico
VD

— Volumen telediastolico
VD indexado

- Vol AD

Vol-latido VDi

FEVD basal - 6m

Volumen telediastolico VI

Volumen latido/volumen
telesistolico VD

Presencia de realce

Alto riesgo > 84 ml/m?
Bajo < 42 ml/m?
Intermedio 24-54 ml/m?
Alto > 54 ml/m?

Alto > 76 ml

Bajo > 40 ml/m?>
Intermedio 26-40 ml/m?
Alto < 25 ml/m?

Bajo > 54%
Intermedio 38-54%
Alto < 37%

Alto < 40 ml/m?

Alto < 0,51

Si

AD: auricula derecha; TAPSE: tricuspid annulus plane systolic excursion; PSAP: presion sistolica
de la arteria pulmonar; VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo; VDi: ventriculo derecho
indexado; FEVD: fraccion de eyeccion del ventriculo derecho; V-A: ventriculo-arterial.
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Figura 3. Indices ecocardiogréficos con ufilidad clinica: A: indice Tei de VD.
B: indice de excentricidad diastélico: diémetro mayor/diémetro menor. C: TAPSE:
modo-M anillo lateral frictspide en plano apical 4C.

VD: venfriculo derecho; TAPSE: tricuspid annulus plane systolic excursion.
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« Indice Tei o indice de performance miocardico global: representa la
relacion entre la suma de tiempos de contraccion, el TRIV y el tiem-
po de eyeccion. Conforme avanza la disfuncion del VD el tiempo de
eyeccion se acorta y se alarga principalmente el TRIV (Tei por DTI
normal si < 0,52) (Fig. 3).

+ Onda sistolica del Doppler tisular pulsado en anillo trictspide: una
onda S” < 8,8 cm/s se correlaciona con una reduccion de la FEVD.

« Strain longitudinal global de pared libre de VD: representa el grado de
deformacion miocardica durante la sistole con respecto a la posicion
inicial (telediastole). Medida de funcion sistdlica regional. Anormal
si superior a —20%.

« Bcocardiograma 3D: se considera patologico una FEVD por eco 3D
< 45%.

Estimacion de la poscarga: la estimacion de la resistencia vascular

pulmonar (RVP) como medida de poscarga estatica se pueden llevar a

cabo mediante un pardmetro que se correlaciona bien con la RVP ob-

tenida invasivamente (indice de resistencias vasculares o IRV = Vmax

/ VT TSVD, donde IVT del TSVD es la integral velocidad-tiempo

a nivel del tracto de salida del VD). Si IRV > 0,38 se estima una

RVP > 8 UW con una alta sensibilidad y especificidad.

Interdependencia ventricular:

« Indice de excentricidad (en sistole y en didstole) del VI: mide el grado
de aplanamiento y compresion del septo interventricular hacia el VI,
que es un reflejo del remodelado del VD en un saco pericardico no
distensible y del gradiente de presion transeptal que existe entre el
VD y VI (normal = 1) (Fig. 3).

Otros parametros:

« Acoplamiento ventriculoarterial: refleja la adaptacion del VD al
aumento de poscarga. Un desacoplamiento implica ineficiencia me-
canica del VD. Se utiliza el cociente TAPSE:PSAP. Un valor < 0,31
implica mal prondstico.

« Derrame pericardico: es un signo ominoso en los pacientes con hi-
pertension arterial pulmonar (HAP) idiopética y refleja insuficiencia
cardiaca derecha refractaria. En las colagenopatias puede ser una
consecuencia de la serositis (pericarditis) en el seno de la enfermedad
autoinmune, por lo que no tiene el mismo valor pronostico.

« Insuficiencia valvular trictspide/pulmonar: la presencia de una in-
suficiencia moderada/severa supone un incremento de la precarga
sobre un VD ya disfuncionante. La insuficiencia pulmonar suele ser
consecuencia de la dilatacion del anillo pulmonar.

« Vena cava inferior: normal si didmetro menor de 21 mm y colapso
con la inspiracion profunda > 50%.
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Ecocardiograma como herramienta de cribado
en poblaciones de riesgo

Es la técnica de eleccion en el cribado de HP en poblaciones de riesgo
(esclerosis sistémica, portadores asintomaticos de variantes patogénicas,
hipertension portal con o sin cirrosis previa valoracion de TIPS (transjugu-
lar intrahepatic portosystemic shunt) o trasplante hepatico cada seis meses
0 pacientes con cortocircuitos sistémico-pulmonares sin HP significativa).

Diagnéstico y estratificacion pronéstica: tomografia
computarizada y resonancia magnética

Tomografia computarizada de térax

Se recomienda en todos los pacientes en estudio por HP, excepto en la
HP del grupo 2. Se requiere realizar el estudio con contraste intravenoso,
siendo indispensable su uso cuando se sospecha HP tromboembdlica cro-
nica (HPTEC). El protocolo en este caso es el mismo que en la embolia pul-
monar aguda (grosor de corte < 1 mm, solapamiento del 50%), que permite
realizar reconstrucciones multiplanares de alta calidad y obtener imégenes
de alta resolucion del parénquima pulmonar.

Hallazgos en la HP (Fig. 4):

- Dilatacién del tronco de la arteria pulmonar: didmetro > 29 mm en
hombres y > 27 mm en mujeres, medido en el plano axial a nivel de
su bifurcacion (sensibilidad y especificidad del 71,9%). Estos valores
aumentan hasta cerca del 100% cuando ademas la relacion diametro
arterial:bronquio segmentario es > 1:1 en la mayoria de los lobulos
pulmonares. Otro parametro 1til es la relacion arteria pulmonar:di-
ametro aorta ascendente >1 (valor predictivo positivo > 95%, espe-
cificidad 96%) en pacientes < de 50 anos. Sin embargo, la dilatacion
del tronco de la arteria pulmonar puede verse en ausencia de HP y
un tronco de la arteria pulmonar de calibre normal no excluye HP.

— Hipertrofia de la pared libre del VD (> 6 mm), dilatacion de las cavida-
des derechas (relacion diametro VD:VI > 1 a nivel medioventricular)
con rectificacion o inversion del tabique interventricular.

— Dilatacion de las venas cavas, seno coronario y reflujo del contraste
intravenoso a la vena cava inferior y venas suprahepaticas (insuficien-
cia tricspide con una especificidad muy alta).

— En las fases avanzadas de la enfermedad puede encontrarse derrame
pleural y pericardico, ascitis y signos de congestion hepética.

— Patron en mosaico: mas frecuente en la HPTEC, puede verse en cual-
quier forma de HP.
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Figura 4. Signos de hipertension pulmonar en la tomografia computarizada.
A: aumento de calibre del fronco de la arteria pulmonar (TP) con relacion digmetro
fronco pulmonar:aorta > 1. B: relacion digmetro arteria:bronquio segmentario > 1
(circulos rojos). C: hiperirofia de la pared libre del ventriculo derecho, dilatacién
de cavidades derechas con relacién ventriculo derecho:ventriculo izquierdo > 1
y rectificacién del septo interventricular. D: reflujo de confraste a cava inferior y
suprahepdticas (flechas rojas).

— Nédulos pulmonares centrilobulillares. Pueden verse en la HAP idio-
patica y con mayor frecuencia en la enfermedad venooclusiva pulmo-
nar. Se cree que representan granulomas de colesterol.

— Hallazgos relacionados con la etiologia de la HP (enfisema, patologia
intersticial...).

Resonancia magnética cardiaca

Muy ttil en el diagnéstico etiologico cuando se sospecha HAP asociada
a cardiopatia congénitas, puesto que permite valorar los drenajes venosos
sistémicos y pulmonares, la presencia de ductus arterioso persistente u otro
cortocircuito, ademas de la direccion y severidad de estos. También tiene
utilidad pronéstica (Tabla 2). En caso de tratamiento con prostaciclinas
sistémicas, es segura la desconexion transitoria de la bomba de treprostinil
subcutaneo y la transicion de las bombas de perfusion de epoprostenol intra-
venoso a bombas compatibles con el iméan, sin complicaciones inmediatas.
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Capitulo 5

Evaluacion de la capacidad
funcional en los pacientes

con hipertension pulmonar
R. luna lépez y T. Segura de la Cal

Generalidades

La evaluacion de la capacidad funcional en la hipertension arterial
pulmonar (HAP) incluye la clase funcional subjetiva percibida por el pa-
ciente, de acuerdo con la escala de la Organizacion Mundial de la Salud
(Tabla 1), y pruebas de valoracion objetivas de la clase funcional como son
el test de la marcha de los 6 minutos (TM6M) y la ergoespirometria o
prueba de esfuerzo cardiopulmonar (PECP).

El TM6M es una prueba mas accesible. Ademas, permite ser realizada
a un espectro mas amplio de pacientes que por limitacion osteomuscular,
edad o mala clase funcional, no pueden realizar una PECP. Por el contrario,
la PECP permite discernir categorias de riesgo, especialmente en pacientes
mas jovenes en los que buenos resultados del TM6M pueden enmascarar
una clase funcional significativamente deteriorada.

Test de la marcha de los 6 minutos

Su realizacion se realizara siguiendo las recomendaciones oficiales de
la Sociedad Espafiola de Neumologia y Cirugia Toracica (SEPAR).
Consideraciones en cuanto a la interpretacion:
— La distancia recorrida en el TM6M es un parametro adicional para la
estratificacion del riesgo (ver estratificacion de riesgo).
— Consideramos los siguientes parametros adicionales de mal pro-
nostico:

+ Caida de la saturacion de mas del 5-10%.

« Taquicardizacion excesiva precoz, asi como ausencia total de res-
puesta cronotropa al ejercicio (especialmente en la HAP idiopatica/
HAP hereditaria joven).

— Es fundamental la valoracion evolutiva de las pruebas. Una caida en

la distancia recorrida (> 30 metros o > 15% respecto a la previa) o
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Tabla 1. Escala de la Organizacién Mundial de la Salud de capacidad funcional

Clase funcional I Sin limiatacion para las actividades

B e BEE  Leve limitacion para la actividad:

— Sin sintomas en reposo

- Disnea, presincopes o dolor toracico con actividades
fisicas ordinarias

B e B Significativa limitacion para la actividad:

— Sin sintomas en reposo

— Disnea, presincopes o dolor tordcico con activades fisicas
menores de las habituales

WE il AR Limitacion con cualquier actividad. Sintomas en reposo

una mayor desaturacion al esfuerzo son parametros que deben su-
marse en la valoracion multiparamétrica del riesgo.

Prueba de esfuerzo cardiopulmonar

Realizacion de un ejercicio incremental durante 8-12 minutos, mien-
tras el paciente utiliza una mascara facial conectada a un analizador de
gases respiratorios con monitorizacion. Esto nos permite valorar de manera
integral el acoplamiento entre los sistemas respiratorio, cardiovascular y la
musculatura periférica, y con ello identificar en qué proporcion contribuye
cada factor a la limitacion al ejercicio de nuestro paciente. En pacientes con
HAP recomendamos realizarlo en cicloergémetro.

Consideraciones en cuanto a la realizacion:

— Precisa de disponibilidad inmediata de desfibrilador y material de

reanimacion.

— No se realizara con suplementos de oxigeno (a diferencia del TM6M).

— Se realizara una espirometria previa a la prueba.

— Es recomendable tomar uno o dos minutos de parametros ergoespi-
rométricos basales y asegurarnos de que el paciente se encuentra en
reposo (cociente respiratorio [RER ] basal < 0,85). Se tomaran medidas
basales de tension arterial sistémica, frecuencia cardiaca (FC), Borg y
saturacion de oxigeno. Se tomara la tension arterial cada dos minu-
tos y se realizara un registro electrocardiografico y de pulsioximetria
continuos.

- Los incrementos de carga se adecuaran a la capacidad funcional del
paciente: clase I-IT, A 5 W cada 30 segundos; clase IIl: A 5 W cada
45 segundos).
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Tabla 2. Indicaciones de defencion de la prueba de esfuerzo cardiopulmonar

- Sintomas limitantes (disnea, dolor torécico, presincope)

— Arritmias graves (extrasistolia ventricular polimorfa o frecuente, taquicardia
ventricular, taquicardia auricular sostenida, bloqueo auriculoventricular de
segundo o tercer grado)

— Descenso de tension arterial sistolica > 20 mmHg o aumento patologico
> 240 mmHg

— Desaturacion severa al esfuerzo por debajo del 80% (mayores niveles
de desaturacion en determinadas circunstancias)

— Se suprimira la carga del cicloergémetro cuando el paciente no pueda
continuar (Tabla 2). Este continuara pedaleando durante un minuto
para evitar hipotension arterial. Durante la recuperacion (3-5 minu-
tos) continuara la monitorizacion.

Consideraciones en cuanto al informe:

— Precisar en el informe la situacion clinica en la que se realiza la
prueba (tratamiento con betabloqueantes, dependencia de estimu-
lacion, etc.).

— Se deben reportar al menos los parametros recogidos en la tabla 3.

— Se debe realizar una valoracion subjetiva de la situacion de entrena-
miento: sugieren falta de entrenamiento la realizacién de un esfuerzo
pobre, una relacion baja entre volumen consumido de oxigeno (VO,)
y la carga (VO,/WR menores de 8 ml/min/W), un elevado porcentaje
del valor maximo de VO, en el primer umbral (> 70%) en un paciente
con un valor predicho de VO, en primer umbral ventilatorio (VT1) o
umbral anaerobio (UA) normal, o una réapida taquicardizacion e hi-
pertension arterial durante el ejercicio, ademas de una recuperacion
tardia de estos pardmetros.

Parametros ergoespirométricos:

— Consumo méximo de oxigeno (VO,,;,): maxima capacidad del or-
ganismo para extraer, transportar y utilizar O, del aire inspirado en
una situacion de esfuerzo maximo. Se expresa en ml/min, ml/kg/min
o porcentaje del valor predicho. En pruebas submaximas se utiliza el
consumo pico de oxigeno (VO, pico), que es la cantidad de O, que el
organismo extrae del aire inspirado por una unidad de tiempo en un
esfuerzo realizado hasta la maxima intensidad tolerada. Se expresa
igual que el VO,

—UA o VT1: valor de VO, por encima del cual se produce un incremento
sustancial, no lineal, del metabolismo anaerobio. Se expresa como
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Tabla 3. Parémetros recogidos en la prueba de esfuerzo cardiopulmonar

Parametros Parametros de Parametros de
convencionales capacidad funcional eficiencia ventilatoria

Protocolo

Tiempo de ejercicio

Maxima carga
alcanzada (vatios)

FC al inicio y final
de la prueba

TA al inicio y final
de la prueba

Sat0, al inicio y final
de la prueba

Arritmias, alteraciones
ECG

RER (prueba méxima
0 submdxima)

VO, pico o maximo
(indexado por kg y %
del predicho para edad
Y $exo)

VO, en el primer umbral
ventilatorio y % del
méximo alcanzado por el
paciente y del predicho.
Tiempo y carga a la que
se alcanza

VO, en el segundo
umbral ventilatorio.
Tiempo y carga a la que
se alcanza

Pulso de oxigeno pico

OUES y % del predicho

Relacion VO, y carga
de trabajo (VO,/WR)

Reserva respiratoria
(reportar los valores
de la espirometria basal)

VE/VcO, slope

Cinética de la PetCO,
en repso, primer umbral
y pico

Valor de PetCO, en pico

Equivalente de CO, en el
primer umbral ventilatorio
(VE/VCO, en VT1)

Equivalente de O, en el
pico de esfuerzo (VE/VO,
en el pico)

FC: frecuencia cardiaca; TA: tension arterial; SatO,: saturacion de oxigeno; ECG: electrocardiograma;
RER: cociente respiratorio; OUES: oxygen uptake efficience slope; WR: indice de trabajo; VE/VCO2: mililitros
de aire que deben ventilarse para extraer o eliminar 1 ml de CO,; PetCO,: presion parcial de CO,;

CO,: dioxido de carbono; 0,: oxigeno; VO,: volumen consumido de oxigeno.

porcentaje del VO, pico y porcentaje del UA predicho. Habitualmente
se sitia en el 60% del VO,,4, predicho. El VO, en el UA es un paré-
metro submaximo de capacidad aerdbica, no dependiente del deseo
del paciente (o del médico) de detener la prueba.

— Produccion de diéxido de carbono (VCO,): cantidad de CO, eliminada
por el organismo por unidad del tiempo.

- RER: VCO,/VO,. Es una medida objetiva del grado de esfuerzo rea-
lizado. Valores > 1,1 en el pico de esfuerzo representan un esfuerzo
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Tabla 4. Variables ergoespirométricas con valor pronéstico

VO, pico (valor indexado) Bajo riesgo: > 15 ml/min/kg
Riesgo intermedio: 11-15 ml/min/kg
Riesgo alto: < 11 ml/min/kg

VO, pico (valor relativo segtin peso, Bajo riesgo: > 65% predicho
edad y sexo) Riesgo intermedio: 35-65% predicho
Riesgo alto: < 35% predicho

Curva relacion VE/VcO, Bajo riesgo: < 36
Riesgo intermedio-bajo: 36-40
Riesgo intermedio-alto: 40-45
Riesgo alto: > 45

Respuesta tensional Riesgo intermedio-alto: meseta
Riesgo alto: caida

Datos de inversion de cortocircuito Riesgo intermedio-alto: presente
sistémico-pulmonar Riesgo alto: presente

VO,: volumen consumido de oxigeno; VE/VCO,: mililitros de aire que deben ventilarse para extraer o
eliminar 1 ml de CO,.

excelente y definen una prueba como maxima. Valores de RER > 1,1
a los dos minutos de la recuperacion también se consideran validos
para definir prueba maxima.

— Pulso de oxigeno: cantidad de O, que se consume durante un ciclo
cardiaco completo (VO,/FC). Es un indicativo del gasto cardiaco.

- Equivalentes ventilatorios para el oxigeno (VE/VO, o EqO,) y para el
CO, (VE/VCO, o EqCO,): mililitros de aire que deben ventilarse para
extraer o eliminar 1 ml de 0, o CO,, respectivamente. Cuanto menor
sea su valor, mayor eficiencia ventilatoria. Se debe considerar, por
haber demostrado su valor prondstico, el valor del equivalente venti-
latorio para el CO, en el UA.

— Pet0O, y PetCO,: presion parcial de O, o CO, al final de la espiracion.
A menor PetO, y mayor PetCO,, mayor eficiencia ventilatoria. De
ambos, el mas empleado es la PetCO,, debiendo expresarse su valor
basal en el UA y en el pico de esfuerzo, ademas de describir la cinética
de la curva. Niveles de PetCO, por debajo de 33 indican marcada
hiperventilacién en reposo. La PetCO, debe incrementarse entre 3 y
5 mmHg en las primeras etapas del ejercicio hasta el primer umbral
coincidiendo con el aumento de la produccion de CO, en los tejidos,
asi como de la superficie de intercambio gaseoso por el reclutamiento
alveolar.
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— Reserva ventilatoria: porcentaje de la ventilacion maxima (VVM max)
que no se utiliza en maximo esfuerzo. La VVM puede calcularse a
partir del volumen espiratorio forzado el primer segundo (FEV1)
(VVM = FEV1 x 35). Valores de reserva ventilatoria por debajo del
20% orientan a una causa broncopulmonar de la disnea. En la HP es
raro que se consuma la reserva ventilatoria

Consideraciones en cuanto a la interpretacion:

- En la vasculopatia pulmonar, la prueba se caracteriza por una pobre
capacidad aerdbica (VO,,,,, pulso de 0,, VO, en VT1 y oxygen uptake
efficience slope [OUES] disminuidos) e importante ineficiencia venti-
latoria (relacién curva VE/VCO, elevada, PetCO, muy disminuida,
equivalente ventilatorio para el CO, en VT1 aumentado). Muchos de
estos parametros muestran valor pronostico (Tabla 4).

- Una cinética descendente de la PetCO, con valores progresivamente
menores desde el inicio del ejercicio se asocia a mal prondstico.

—En pacientes con foramen oval permeable e HAP puede producirse
una inversion del cortocircuito a través de este. En la ergoespirometria
ocurre habitualmente al inicio del ejercicio y puede reflejarse de la
siguiente manera: incremento brusco y mantenido de la ventilacion,
del RER, del EqO, y CO, y de la PetO,, con un descenso brusco y man-
tenido de la PetCO,. Sugiere una elevacion marcada de las presiones
pulmonares en el ejercicio y se ha asociado a un peor pronostico.

- Una disociacion marcada entre una menor severidad hemodinamica
y una alta ineficiencia ventilatoria, ademas de una pobre capacidad
funcional, debera plantear la posibilidad de una enfermedad venoo-
clusiva pulmonar.
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Capitulo 6

Diagnostico hemodinamico:
cateterismo cardiaco derecho

y test agudo vasodilatador
M.T. Veldzquez Martin y A.P. Olazdbal Valiente

Introduccién

El cateterismo cardiaco derecho (CCD) permite determinar las presiones
de las cavidades cardiacas derechas y arteria pulmonar (AP). Es la prueba
gold standard para establecer el diagnostico definitivo de hipertension pul-
monar (HP)"%. Las complicaciones relacionadas con la prueba hoy en dia
son raras (Tabla 1).

Preparacién del paciente

Los pacientes deben encontrarse en un estado de euvolemia y en ayunas
> 2 horas. No es preciso suspender la anticoagulacion (ya sea oral, intrave-
nosa o subcutdnea) si se realiza por acceso venoso periférico con puncion
ecoguiada. Recomendamos no realizar el CCD si el INR (international norma-
lized ratio) > 3,5. Si se considera realizar una puncion venosa central y no se
dispone de Doppler vascular, se recomienda suspender la anticoagulacion.
Se deben evitar benzodiazepinas y opioides (pueden reducir las presiones
intracardiacas y la saturacion de oxigeno por hipoventilacion)'.

Acceso venoso

Actualmente se prefiere el acceso por via venosa periférica del ante-
brazo para evitar las complicaciones del acceso venoso central (Tabla 2). El
catéter de Swan-Ganz precisa un introductor de calibre 7 Fr o introductor
de radial 7 en 6!,

Calibracién del cero

Es fundamental calibrar el cero del transductor de presion en la linea
medio-toracica con el paciente en decubito supino, en el punto medio entre
el esternon y el apoyo de la espalda en la mesa de hemodinamica. Represen-
ta el nivel de la auricula izquierda®".
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Tabla 1. Complicaciones relacionadas con el cateterismo cardiaco derecho

Leves Moderadas Graves

— Infeccion de sitio de — Arritmia ventricular — Neumotorax
puncién - Infarto pulmonar por — Hemotorax

- Sangrado o hematoma inflado prolongado del - Rotura valvular
a nivel del acceso balon o cardiaca

— Embolia aérea con la
infusion de suero
— Arritmia auricular

— Rotura arteria
pulmonar (30-70%
mortalidad)

— Muerte (0,055%)

Tabla 2. Acceso venoso. Ventajas, inconvenientes y complicaciones relacionadas

Vena Facil acceso a la AP

yugular Puede realizarse sin
escopia

Vena Fécil acceso a la AP

subclavia

Vena Facil canulacion

femoral Puncion compresible
Menor radiacion
para el operador

Vena Fécil acceso a la AP

antebraquial ~ Puede realizarse sin

escopia

Puncion compresible
Menor riesgo de
complicaciones
Deambulacion precoz
No requiere
suspension de ACO

Mayor radiacion Hematoma

para el operador Neumotérax
Obstruccion
traqueal

Puncién no Neumotorax

compresible Hemotorax

Acceso AP Hematoma

complicado

Riesgo de infeccion

Reposo en cama

Requiere

fluoroscopia

La vena puede ser Hematoma

fragil o pequena
para un introductor
7 Fr

Mayor radiacion
para el operador

AP: arteria pulmonar; ACO: anticoagulacion oral.
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:Cémo realizar el cateterismo derecho?

Debe realizarse en sala de hemodinamica o unidad de cuidados inten-
sivos, con el paciente monitorizado. Todos los registros de presion deber
recogerse al final de la espiracion, cuando la presion intratoracica se apro-
xima mas a la presion atmosférica. Deben evitarse los inflados y desinflados
repetidos del balon en posicion de enclavamiento a nivel de la AP para
reducir el riesgo de perforacion'*.

El gasto cardiaco lo determinaremos por termodilucion. Debe hacerse
la media de tres determinaciones que difieran menos de un 10%. El méto-
do indirecto de Fick es una aproximacion que utiliza valores estimados de
consumo de oxigeno a partir de tablas (Tabla 3)'%. Si la saturacion arterial
pulmonar es mayor del 75% se debe realizar una serie oximétrica para
descartar la presencia de un cortocircuito intracardiaco*”.

¢Cudndo realizar un cateterismo izquierdo en un paciente
con hipertensién pulmonar?

Una presion capilar pulmonar (PCP) mal medida puede clasificar erro-
neamente la HP. Considerar la medida directa de la presion telediastolica del
ventriculo izquierdo (PTDVI) si tras comprobar el cero y la posicion distal
del catéter encontramos’:

— PCP normal en paciente con probable disfuncion diastdlica del ven-

triculo izquierdo (VI).

— PCP discordante en el contexto clinico del paciente.

— PCP teleespiratoria elevada en ausencia de sospecha de cardiopatia

izquierda.

— No se consigue un trazado de PCP adecuado.

Test de sobrecarga de volumen

Los pacientes con disfuncion diastolica del VI pueden tener una PCP/
PTDVI en el limite alto de la normalidad, pudiendo interpretarse errénea-
mente su HP como precapilar. La prueba de sobrecarga de volumen puede
desenmascarar a estos pacientes. Consiste en infundir 500 cc de suero fisio-
l6gico en 5-10 minutos, determinando la PCP final. Se considera positivo si
la PCP aumenta por encima de 18 mmHg>*°,

Test agudo vasodilatador

El test agudo vasodilatador busca identificar pacientes con hipertension
arterial pulmonar (HAP) que responderan a la terapia con bloqueadores de
los canales de calcio (BCC). Esta indicado en pacientes con HAP idiopatica,
hereditaria o inducida por farmacos. Debe realizarse en el momento del pri-
mer CCD y en centros con experiencia para minimizar los riesgos. Se realiza
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Tabla 3. Medidas y célculos que deben redlizarse durante el cateterismo cardiaco

derecho

Parametros

Presion auricula derecha
(PAD)

Presion ventriculo derecho
(PVD) sistolica/diastolica

Presion arteria pulmonar
(PAP) sistolica/diastolica

Presion capilar pulmonar
(PCP) (media de

3 determinaciones de la
onda «a» teleespiratoria)

Gasto cardiaco (GC)
por termodilucion

Gasto cardiaco (GC)
por Fick

Indice cardiaco
(IC)

Saturacion venosa (Sv0,)
mixta AP (saturacion O,
arteria pulmonar)

Saturacion arterial
periférica de O,

Volumen sistolico
(VS)

Gradiente transpulmonar
(GTP)

Resistencia vascular

sistémica (RVS)

Resistencia vascular
pulmonar (RVP)

Medida directa

Medida directa

Medida directa

Medida directa

Media de 3 determinaciones

(ASC x 125 x 10)

(Sa0,- AP 0, x 1,36 x 10)

Medida directa

Medida no invasiva

GC
FC

VS =

x 1.000

GTP = PAPm - PCP

Ry < (TAm - PAD)
GC
RVP = GE
C8

Formula Valores normales

0-7 mmHg

15-30/0-7 mmHg

15-30/7-12 mmHg

4-12 mmHg

4,0-8,0 1/min

4,0-8,0 /min

2,5-4,0 1/min/m?

<75%

>95%

60-100 ml/ latido

<12 mmHg

10-15 UW
800-1.200 dyn
x s/cm’

<3UW
< 240 dyn x s/cm®

ASC: area superficie corporal; Sa0,: saturacion arterial oxigeno; AP: arteria pulmonar;
FC: frecuencia cardiaca; PAPm: presion arteria pulmonar media; TAm: tension arterial media.
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Tabla 4. Vasodilatadores més utilizados en el fest agudo vasodilatador

Epoprostenol Adenosina Tloprost Oxido
nitrico

Administracién Intravenoso Intravenoso Inhalado  Inhalado
Vida media 3 min 5-10's 5-25min  15-30s
Rango dosis 2-12 ng/kg/min  50-500 mcg/kg/min 5 mcgen 10-80 ppm
boquilla
Dosis 2 ng/kg/min 50 mcg/kg/min 5megen 10-20 ppm
cada 10 min cada 2 min boquilla  cada 5 min
Efectos Cefalea, rubor Disnea, opresion Rubor Ninguno
secundarios facial, nauseas toracica, bloqueo facial,
cefalea

Adaptada de Sharma, et al., 2016°.

Tabla 5. Criterios de inferrupcién del test agudo durante incremento de dosis

— Caida de la TA del 30% o por debajo de 85 mmHg

— Aumento de la FC del 40% o > 100 lpm

— Caida de la FC < 65 lpm con hipotension arterial sintomética

— Efectos secundarios no tolerables (cefalea, rubor facial o nduseas)
— Respuesta positiva al test vasodilatador

— Maxima dosis del vasodilatador administrada

TA: tension arterial; FC: frecuencia cardiaca.

Tabla 6. Definicion de respuesta posifiva al test agudo vasodilatador

Criterios de respuesta positiva (deben cumplirse los tres)

— Reduccion en la PAPm > 10 mmHg
— PAPm absoluta < 40 mmHg

- GC preservado o incrementado

PAPm: presion arterial pulmonar media; GC: gasto cardiaco.
Adaptada de Sharma, et al., 2016°.

con vasodilatadores pulmonares potentes de accion rapida y vida media
corta administrando dosis inicialmente bajas y progresivamente crecientes
del vasodilatador utilizado. El mas selectivo y mejor tolerado es el dxido
nitrico® (Tabla 4, Tabla 5 y Tabla 6).
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Solo el 5-10% de los pacientes cumplen estos criterios y unicamente
la mitad de ellos contintan teniendo una repuesta positiva a largo plazo
con BCC (normalizacion de las presiones pulmonares a los seis meses de
tratamiento y clase funcional I o I)?.

En caso de inestabilidad hemodinamica o cuando se objetive un indice
cardiaco inferior a 2,0 /min/m? no se realizara test agudo vasodilatador.
En esos casos se podra plantear la realizacion de la prueba en futuros CCD
durante el seguimiento. En ellos se retirara el inhibidor de la fosfodiesterasa
5 en las 8-12 horas previas a la prueba, realizindose con 6xido nitrico. Se
mantendran el resto de vasodilatadores pulmonares.
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Capitulo 7

Embarazo y planificacion
familiar en la hipertension

arterial pulmonar

R. luna lépez, C. Pérez Sagaseta, O. Villar Ruiz,
P. Muiioz Rami y M. Guerrero Diez

Generalidades

Si bien se ha logrado una mejoria en los resultados del embarazo en
la hipertension pulmonar (hipertension arterial pulmonar [HAP] e hiper-
tension pulmonar tromboembdlica cronica [HPTEC]), las tasas de morbi-
mortalidad materna siguen siendo altas, asi como las complicaciones fe-
tales (crecimiento intrauterino retardado, prematuridad y pérdida fetal).
El periodo de mayor riesgo es el posparto inmediato y el puerperio. Las
principales complicaciones son el desarrollo de crisis hipertensiva, trom-
bosis pulmonar e insuficiencia cardiaca derecha. Mas alla del riesgo de
mortalidad existe un riesgo claro de progresion de la enfermedad.

Manejo de la sospecha de hipertensién pulmonar
durante el embarazo

Véase figura 1.

_ Sintomas: —_ prp . cop > HAP
disnea progresiva

desproporcionada, ’—‘—‘

angina o sincope

<228G >228G
Aborto Sildenafilo
terapéutico Epoprostenol iv
Tloprost inh

Figura 1. Algoritmo de manejo diagnéstico y terapéutico de la hipertension
arterial pulmonar con inicio en el embarazo. CCD: cateterismo cardiaco
derecho; ETT: ecocardiograma transtordcico; HAP: hipertension arterial pulmonar;
SG: semanas de gestacion; iv: infravenoso; inh: inhalado.
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Tabla 1. Estrafificacion del riesgo de complicaciones

Valoracion de riesgo basal Bajo Alto
Grupo de HAP Respondedoras Eisenmenger
Comorbilidades (conectivopatias, No Si

sindromes de hipercoagulabilidad)
Triple terapia vasodilatadora No Si

Desaturacion progresiva (> 5%) No Si
o eritrocitosis secundaria

HAP: hipertension arterial pulmonar.

Seguimiento de la hipertensién pulmonar
en el embarazo

— Consejo pregestacional: se desaconsejard el embarazo en todas las
pacientes con HAP e HPTEC. La excepcion son las pacientes con HAP
respondedoras a calcioantagonistas, previa valoracion hemodindmica
de confirmacion de la respuesta y tras la adecuada informacion de los
riesgos correspondientes. Se explicaran los riesgos maternos y fetales
concretos en funcion de la etiologia. Se realizara un estudio hemodi-
néamico previo al embarazo y una estratificacion del riesgo de compli-
caciones (Tabla 1).

— Derivacion a centro de referencia en HAP con posibilidad de oxigena-
cién por membrana extracorpérea y trasplante pulmonar: seguimien-
to por un equipo multidisciplinario (anestesistas, obstetras, neonato-
logos y cardidlogos expertos en HAP).

— Se ofrecerd a toda paciente embarazada con HAP la posibilidad de
aborto terapéutico por la gran morbimortalidad asociada para la
madre.

Estrategia de seguimiento materno

Véase figura 2 y tabla 2.
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Primera valoracion:

— Estratificar riesgo (Eisenmenger, respondedoras, riesgo bajo o alto)

— Valorar comorbilidades (sindrome antifosfolipido, conectivopatias...)

— Ajuste de tratamiento (ver apartado)

— Establecimiento de calendarios de actuacion en ausencia de
complicaciones

Evaluacion no invasiva en cada
consulta del perfil de riesgo
de complicaciones (Tabla 2)

Seguimiento:
— ECG y T6M en cada consulta
— Ecocardiograma y NT-proBNP:
* Bajo riesgo: al diagnostico y 3. trimestre
« Alto riesgo: trimestralmente
* Ante deterioro

i i

Asintomaticas y de bajo riesgo Sintomas o pacientes de alto riesgo
— Mensuales hasta la semana 24 — Quincenales a partir del 2.° trimestre
— Quincenales hasta la semana 30 — Semanales desde la semana 26
— Semanales hasta la fecha Flexibilidad guiada por sintomas

de cesarea programada

i

Seguimiento tras parto:

— Cada 7-10 dias tras el alta durante el primer mes
— Mensuales durante los 3 siguientes meses

Figura 2. Esirategia de seguimienio materno. ECG: electrocardiograma;
TO6M: test de la marcha de los 6 minutos; NTproBNP: fragmento N-erminal
del péptido nafriurético fipo B.
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Tabla 2. Signos de alarma durante el embarazo, pario v puerperio inmediato en
lo hipertensién arterial pulmonar

- Disnea y taquipnea de novo

- Disminucion de la saturacion de oxigeno periférica superior al 5% (comprobar con
gasometria arterial)

— Aumento de la PVC (> 15 mmHg)
— Hipotension sistémica (TAS < 85 mmHg o sintomatica)

— Taquicardizacion (< 95 Ipm), bradicardizacion (< 60 Ipm) y/o aparicon de otras
arritmias auriculares

— Trombocitopenia progresiva

PVC: presion venosa central; TAS: tension arterial sistémica.

Seguimiento obstétrico

— Controles ecograficos fetales: habituales de primer y segundo trimes-
tre y mensuales a partir de la semana 24, pudiendo incrementarse
la frecuencia segiin la evolucion materna o los hallazgos ecograficos.

—Fl riesgo de prematuridad, tanto espontanea como yatrogénica, es
elevado. En situaciones que requieran maduracion fetal, se adminis-
trara la pauta habitual de betametasona 12 mg/24 h intramuscular
(im), dos dosis.

- En caso de amenaza de parto prematuro se requerird ingreso y tocolisis
con tractocile (Atosiban) intravenoso (iv) segtin protocolo habitual.

Recomendaciones generales durante el embarazo

— Las pacientes durante la gestacion deben reducir su actividad fisica
y evitar la hipoxemia con oxigenoterapia suplementaria si es preciso.

— Se recomienda anticoagulacion profilactica con heparinas de bajo peso
molecular durante la gestacion a partir del tercer mes y en el puerperio
hasta recuperar la actividad fisica ordinaria. Evitar la inmovilidad.

Tratamiento farmacolégico en el embarazo

— Pacientes respondedoras a calcioantagonistas: mantener el tratamiento
con calcioantagonistas en todo momento, incluidos parto y puerperio.
— Pacientes de bajo riesgo:
« Pacientes sin tratamiento farmacoldgico: se iniciara sildenafilo oral.
« Pacientes en monoterapia previa: se mantendra monoterapia con
sildenafilo, por ser el firmaco oral con mayor experiencia.
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« Pacientes en doble terapia (antagonista del receptor de endotelina
[ARE] + inhibidor de la fosfodiesterasa 5 [iPDE- 5]): se mantiene el
iPDE-5. Suspender el ARE. Valorar inicio de prostanoides sistémicos.

+ En caso de empeoramiento clinico progresivo, se iniciara epoproste-
nol iv. En caso de no presentar empeoramiento, se valorara el inicio
de epoprostenol iv 48 h previas al parto, con el fin de partir de
una dosis minima del fairmaco que nos permita su manejo en caso
de inestabilidad de la enfermedad durante el puerperio inmediato.
Finalmente, en caso de ausencia de complicaciones se retirara el
epoprostenol progresivamente a partir de las 48-72 h posparto y se
reintroducira doble terapia oral con ARE.

El parto en la hipertension arterial pulmonar

Véase tabla 3.

Anticoncepcion

Véase figura 3.

Aborto terapéutico

Se tendran siempre en cuenta los siguientes puntos:

— Tiempo de evolucion de la gestacion: tanto por las implicaciones en la
técnica abortiva como en el riesgo de complicaciones durante el pro-
cedimiento y los dias posteriores (cambios hemodindmicos iniciados
de forma relevante, 12.% semana o plenamente establecidos, a partir
de la 20.* semana).

— Importante evitar el dolor y las reacciones vasovagales derivadas del
procedimiento, por alto riesgo de muerte ante estos eventos en estas
pacientes.

— Bl procedimiento se llevara a cabo en la reanimacién maternal, con
monitorizacion no invasiva en caso de perfil de bajo riesgo e invasiva
en los casos de riesgo intermedio o alto.

—En los casos de pacientes de alto riesgo se continuara la observacion
hospitalaria durante 72 h tras el alta de la reanimacion, donde la
estancia minima sera de 48 h.

Procedimiento de interrupcion

- Tiempo de gestacion < 9 semanas: tratamiento farmacolégico como
primera opcion salvo en aquellas pacientes en las que no sea posible
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Tabla 3. El parto en lo hipertensién arterial sistémica (HAP)

Medidas generales

— Cesérea programada entre la 34-36 semanas, pudiendo ser preciso finalizar el
embarazo a edades gestacionales mas precoces por indicacion materna (mas
frecuente) o fetal. Se ofrecerd a la paciente ligadura tubarica bilateral

—En el caso de pacientes con HAP respondedoras a calcioantagonistas y buena
evolucion, se finalizara la gestacion (37-38 semanas). La via del parto sera
individualizada, pudiendo permitirse el parto vaginal (abreviando expulsivo si
fuera preciso) en pacientes seleccionadas, valorando las circunstancias de cada
gestante (paridad previa, deseo de nueva gestacion, inicio espontaneo del parto,
condiciones cervicales para la induccion)

— Ingreso en reanimacion de madres 24-48 h antes del comienzo del parto segtin
paciente de riesgo bajo o intermedio

— En los casos de alto riesgo, la cesdrea tendra lugar en el quiréfano de cirugia
cardiaca

Estudio preoperatorio

— Suspender anticoagulacion:
* Heparina sodica: al menos 4 h antes
« HBPM: 12 h antes si dosis profilacticas y 24 h antes si dosis anticoagulantes
— Ayunas de al menos 8 h para sélidos y 2 h para liquidos claros
— Profilaxis de broncoaspiracion:
+ Citrato sodico 30 ml vo
* Ranitidina 50 mg iv
* Metoclopramida 10 mg iv
Profilaxis antibiotica:
* Cefazolina 2 g iv
+ Si alergia a betalactdémicos: vancomicina 1 g
— Mantener la medicacion especifica para la HAP y el tratamiento vasodilatador
pulmonar
— Colocacion de la paciente en decubito lateral izquierdo para minimizar la
compresion aorto-cava
Administrar O, suplementario
— Canalizar al menos 1 via venosa periférica de grueso calibre
— Medidas de calentamiento activo (infusion de liquidos y mantas térmicas)
— Monitorizacion:
* Bésica: ECG con 2 derivaciones, PA invasiva, sat0,, palas de desfibrilacion
externa, sondaje vesical y monitorizacion cardiaca fetal
* Se pueden emplear monitores de medicion de gasto cardiaco no invasivos
+ En pacientes sometidas a anestesia general asociar capnografia, BIS®, INVOS® y
temperatura
* PVC en HP moderada-severa
+ Considerar CAP en HP severas
» Valorar ETE si inestabilidad hemodindmica

(Contintia)
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Tabla 3. El parfo en la hipertension arterial sistémica (HAP) (confinuacién)

Control hemodinamico

Prevenir el fracaso del VD

— Optimizacion de la precarga mediante mantenimiento adecuado de la volemia
— Mantener perfusion sistémica:
* Norepinefrina y/o fenilefrina. La vasopresina tiene un perfil favorable sobre las PAP,
pero es un potente vasoconstrictor uterino, mejor emplearla tras alumbramiento
+ Mantener ritmo sinusal
— Disminuir la RVP:
« Utilizar ventilacion de proteccion pulmonar
+ Bvitar la acidosis, hipoxia o hipercapnia, anemia e hipotermia
+ Control del dolor y/o agitacion
* Tratamiento con vasodilatadores pulmonares:
o Se mantendra durante el parto el tratamiento iv cronico de la HAP.
Su interrupcion brusca puede provocar HP de rebote
o Si se requiere anadir nuevos tratamientos: 1) los inhalados (son de eleccion
por su menor efecto sistémico): iloprost (10-20 mcg) y/u 6xido nitrico
(10-40 ppm); 2) intravenosos: sildenafilo (10 mg iv) y epoprostenol
— Mantener la contractilidad del VD:
* Inotropicos: dobutamina y/o milrinona
+ Si no responde a terapia farmacologica, valorar soporte mecanico (ECMO)

Técnica anestésica

Anestesia regional (descartar contraindicaciones para bloqueo neuroaxial)

— Epidural: establecer blogqueo de forma titulada con bolos progresivos de 3-5 ml
de anestésico local cada 3-5 minutos. Se pueden asociar bajas dosis de opidceos

— Intradural: no recomendada

— Combinada intradural-epidural: permite establecer un bloqueo quirtrgico rapido
y prolongarlo el tiempo necesario

Anestesia general (de eleccion si cesarea en paciente de alto riesgo)

— Preoxigenacién con 0, al 100% durante al menos 3 minutos

— Induccion de secuencia rapida y maniobra de Sellick (presion cricoidea).
Induccion con etomidato 0,2-0,3 mg/kg seguido de succinilcolina 1-1,5 meg/kg

— La estabilidad hemodindmica materna es prioritaria, por lo que, si fuera necesario,
pueden administrarse opidceos (fentanilo y/o remifentanilo), notificindolo
siempre al equipo de neonatologia

— Para el mantenimiento emplear sevoflurano a una concentracion alveolar minima
de 1 para evitar el efecto tocolitico. Evitar desflurano y 6xido nitroso por aumento
de las RVP. Asociar BNM y fentanilo tras extraccion fetal.

— Evitar el empleo de farmacos tocoliticos que pueden impedir una adecuada
contraccion uterina tras la cesarea

— Extubacion reglada tras reversion del BNM

(Contintia)
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Tabla 3. El parfo en la hipertension arterial sistémica (HAP) (confinuacién)

Periodo de alumbramiento

— Administracion de la minima dosis efectiva de oxitocina, en
infusion intravenosa continua, nunca en bolo hasta adecuada contraccion
uterina.

— En caso de hemorragia puerperal se administrara misoprostol rectal, evitando
la metilergotamina y la prostaglandina F2a por producir aumento de las RVP.

— Considerar masaje uterino y taponamiento (con gasas o balon hidrostatico de
Bakri). Si fracasan las medidas anteriores, plantear histerectomia

Control postoperatorio

— Vigilancia durante las primeras 48-72 h en unidad de criticos

— Mantener su medicacion para la HP

— Retirar catéter epidural y vigilar posibles complicaciones derivadas

— Reiniciar anticoagulacion en cuanto sea posible. Si se ha retirado el catéter
epidural y no existe contraindicacion, esperar 6 h si es a dosis profilacticas
y 12 h si es a dosis terapéuticas

— Inhibicion de la lactancia materna. En pacientes respondedoras a
calcioantagonistas se permite lactancia materna si asi lo desea la paciente

HBPM: heparina de bajo peso molecular; vo: via oral; iv: intravenoso; ECG: electrocardiograma;

PA: presion arterial pulmonar; sat0,: saturacion de oxigeno; PVC: presion venosa central;

CAP: catéter de arteria pulmonar; ETE: ecocardiograma transesofagico; HP: hipertension pulmonar;
VD: ventriculo derecho; PAP: presion arterial pulmonar; RVP: resistencia vascular pulmonar;
ECMO: oxigenacion por membrana extracorpérea; BNM: bloqueante neuromuscular.

o seguro interrumpir el tratamiento anticoagulante durante mas de
24 h (hipertension pulmonar tromboembdlica o en las pacientes con
sindrome de Eisenmenger con eventos embolicos). Pauta de misopros-
tol 800 mcg que podra repetirse a las 24 h. Alternativa: mifepristona
600 mg en dosis tnica, seguido de misoprostol 400 mcg por via
vaginal 36 0 48 h después para la expulsion.
— Entre la semana 9 y la 14:
« Se realizara mediante legrado por aspiracion con anestesia epidural.
+ Si la anticoagulacion es necesaria, se hara una sustitucion previa
con heparina para permitir el legrado.
— Después de la semana 14:
« Se hara una induccion del parto bajo anestesia epidural.
+ Se pueden utilizar misoprostol vaginal 200-400 mcg/6 h (dosis
maxima diaria: 1.600 mcg).
Si la anticoagulacion es necesaria, se hard una sustitucion previa con
heparina para permitir el procedimiento, con reintroduccion de la heparina
12 h tras la realizacion del legrado.
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1.” eleccion: métodos de larga duracion

DIU de cobre, DIU de levonorgestrel, implante anticonceptivo subcutineo,
DMPA

— Alto nivel de seguridad en HP

- Bajo % en fallo

— No aumentan eventos trombdticos

- En anticoaguladas: DIU de levonorgestrel (disminuye sangrado)

— Precaucion con reaccion vagal en el implante en HP grave:
monitorizacion de la saturacion y de la frecuencia cardiaca

— DMPA: altamente eficaz. Inyeccion sc/12 semanas

Alternativa: métodos de corta duracion

Método de barrera (NO como método tinico), pildora anticonceptiva, anillo
vaginal, parche anticonceptivo

- NO se recomienda la anticoncepcion con estrogeno debido al mayor
riesgo de enfermedad tromboembolica venosa y los posibles efectos
nocivos del estrogeno en la vascularizacion pulmonar

— Asegurar adherencia

Durante el primer embarazo: proponer esterilizacion tubarica
en el momento del parto

— Alto riesgo como intervencion aislada

Anticoncepcion de emergencia

- DIU de cobre o levonorgestrel
— Oral: acetato de ulipristal y levonorgestrel

Figura 3. Medidas de anticoncepcion en la hipertensién arterial pulmonar.
DMPA: depot medroxiprogesterona acetato; DIU: dispositivo intrauterino;
HP: hipertension pulmonar; sc: subcutdneo.
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Capitulo 8

Actividad fisica
y rehabilitacion dirigida

M.P. SanzAydn

Generalidades

El ejercicio supervisado ha dado buen resultado en el tratamiento coa-
dyuvante de la hipertension pulmonar (HP) y especialmente en la hiperten-
sion arterial pulmonar (HAP), aun en los casos mds graves'>. Segun las
ultimas recomendaciones europeas del ano 2015 el ejercicio supervisado
deberia ser considerado en los pacientes con HP que se encuentren desa-
condicionados fisicamente y bajo estabilidad de terapia farmacologica. La
rehabilitacion dirigida en HP puede definirse como la suma de las activida-
des necesarias para asegurar al paciente la mejor condicion fisica, mental
y social posible, que le permitan realizar las actividades de la vida diaria
propias de la edad de cada paciente o mejorar en la medida de lo posible
dichas actividades y lograr una independencia funcional.

En la actualidad, se recomienda que los pacientes con HAP en mala
forma fisica deberian realizar una rehabilitacion supervisada (recomenda-
cion ITA) y evitar actividad fisica extenuante (IIIC)°.

La rehabilitacion cardiopulmonar y el ejercicio a bajas cargas en la HP
es una intervencion multidisciplinaria, cuyos objetivos son:

— Aumento de la capacidad y tolerancia al ejercicio.

— Mejoria de la clase funcional.

— Mejorar la fuerza y resistencia muscular respiratoria y periférica.

— Mejorar la calidad de vida (social y laboral).

— Disminuir la tasa de eventos clinicos y aumentar la supervivencia.

— Incrementar las posibilidades de éxito en los pacientes con HAP de
alto riesgo, candidatos a trasplante pulmonar o cardiopulmonar y en
los candidatos a endarterectomia en HP tromboembdlica cronica.

En la HP se han observado factores centrales y periféricos que generan
intolerancia al ejercicio y que se pueden identificar con un programa de
rehabilitacion cardiopulmonar (Fig. 1)*.
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h Centrales 7¢

Hiperinsuflacion dinamica Debilidad diafragmatica
Hiperventilacion
Incremento de la actividad del diafragma
Atrofia fibras musculares  Alteracion intrinseca de las fibras del diafragma

Debilidad muscular del diafragma

Disnea
ﬁ Periféricos ﬁ
Anomalias Anomalias de la Anomalias
mitocondriales microcirculacion musculoesqueléticas

¥ de la estructura y densidad mitocondrial
Metabolismo mitocondrial alterado

V de la fuerza maxima del SME de contraccion rapida
Pérdida de miosina A de la respuesta atrofica
A de fibras musculares que cambian de tipo I a tipo IIx

¥ de la extraccion de 0, sistémico
V de la suracion de O, en el SME
V¥ de la densidad capilar

Figura 1. Faclores centrales y periféricos que generan infolerancia al ejercicio en
los pacientes con hipertension pulmonar y sobre los que se puede actuar por medio
de un programa de rehabilitacién. SME: sistema musculoesquelético.

Con respecto al ejercicio programado, se ha demostrado que mejora la
calidad de vida, la densidad de masa 6sea y la funcion muscular, causando
cambios en la morfometria de las fibras musculares, lo que permite una
mejoria en la disnea y fatiga, y mejora la resistencia y fuerza del sistema
musculoesquelético (SME) (Fig. 2)>*°.

PROTOCOLOS DE ACTUACION ENHIPERTENSION PULMONAR 49



B OO

— Intercambio gaseoso -
— Remodelacion vascular pulmonar %
— Respuesta inflamatoria )
— Estrés oxidativo

g
— Remodelado del ventriculo derecho 5
— Funcion del ventriculo derecho X

=1
— Citocinas proinflamatorias g
— Inmunidad celular ”;E
— Fuerza E
— Umbral anaercbico &
— Densidad capilar %

"
| Wperteniiin Fuluomer
I I |

Fase I Fase I Fase III
Ingreso Ambulatoria Resto de la vida

Figura 3. Fases del programa de rehabilitacion en la hipertension pulmonar.

Esquema del programa de rehabilitacién

El esquema del programa de rehabilitacion se resume en la figura 3,
figura 4 y figura 5.
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Fase I. Ingreso —  (riterios de exclusion
— Sincope en el ultimo mes
i — Inestabilidad clinica

Ingreso para estudio o reagudizacion de su enfermedad

Valoracion clinica (clase funcional, datos de insuficiencia cardiaca), T6M,
NT-proBNP, ergoespirometria (VO, pico, umbral anaerobio y pardmetros
de eficiencia ventilatoria, saturacion de O,, frecuencia cardiaca maxima y
escala Borg), cateterismo. Medicion de la PIM (Fig. 5).

Tratamiento RHB: programa de ejercicio (fisioterapia fase I) + potenciacion
de musculatura respiratoria: 30 repeticiones 2 veces/dia con IMT con una
resistencia al 30-40% del PIM

Fase II. Ambulatoria

v

Estabilidad clinica y farmacologica tras consultas en unidad de HP
Consulta ambulatoria en rehabilitacion

Anamnesis y exploracion cardiorrespiratoria, SME y neurologica de cada
paciente. Nueva medicion de PIM. Peticion de estudio metabolico dseo:
densitometria + analitica de pardmetros de metabolismo 6seo (PTH,
osteocalcina, fosfatasa alcalina osea, B-crosslaps, 25-OH vitamina D)

Tratamiento: protocolo individualizado de ejercicio durante 8 semanas
en funcion de test cardiopulmonar (ergoespirometria) + pruebas de fuerza
en consulta (2-3 dias/semana). Conocimiento de técnicas de ahorro de
energia por terapia ocupacional

Fase IIIL. Resto de la vida

v

Se aporta un informe con el ejercicio que debe continuar haciendo en
domicilio (intensidad, frecuencia y duracion), gimnasio, polideportivo, etc.
En esta fase se incluye la importancia de las asociaciones de pacientes para el
apoyo fisico y emocional y dudas que puedan ir surgiendo con las que toda la
unidad de HP mantenemos contacto cercano

Figura 4. Desarrollo de los fases de rehabilitacion cardiaca (el programa
complefo se puede consuliar en el siguiente enlace: hitps://rehabilitaciondoce.
blogspot.com/search/label /RHB-CARDIACA).

TOM: test de la marcha de los 6 minutos; NT-proBNP: fragmento N-erminal del
péplido natriurético fipo B; VO,: volumen consumido de oxigeno; PIM: presion
inspiraforia méxima; RHB: rehabilitacién; IMT: inspiratory muscle training;

HP: hipertensién pulmonar; SME: sistema musculoesquelético; PTH: hormona
paratiroidea.

PROTOCOLOS DE ACTUACION ENHIPERTENSION PULMONAR 5]



Medidor de presion inspiratoria maxima

Figura 5. Medidor de presién inspiratoria méxima vy diferentes fipos de IMT
(inspiratory muscle fraining).

Hay que destacar que existe evidencia de la eficacia de programas de

rehabilitacion domiciliaria en HP tanto en adultos como en ninos, tan com-
petentes como los presenciales, que se han venido desarrollando a medida
que se han mejorado los sistemas de automedicion, pero siempre bajo un
control médico y por especialistas en rehabilitacion cardiopulmonar®”.
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Capitulo 9

Estratificacion pronéstica
en la hipertension arterial
pulmonar. Terapia guiada
por objetivos

W. Hinojosa Camargo y A.Cruz Urilla

La terapia guiada por objetivos clinicos en la hipertension arterial pul-
monar (HAP) se basa en la idea de considerar simultdaneamente los princi-
pales parametros que determinan el pronéstico de la enfermedad e intensi-
ficar el tratamiento hasta alcanzar valores que se consideren seguros,
intentando lograr la estabilidad de la enfermedad y disminuir el riesgo de
mortalidad. Para ello se deben definir cuales son las variables que evaluar,
los puntos de corte y frecuencia de reevaluacion. No existe un factor pro-
nostico que de forma aislada permita estimar el riesgo de un paciente. Por
ello, se debe hacer una valoracion pronéstica multifactorial relacionada con
la evolucion de la enfermedad.

Factores pronésticos en la hipertensién pulmonar

Factores no modificables

— Demograficos: sexo masculino y edad. Tanto el inicio en pacientes
mayores de 60 afios como a edades menores de 30 afios son factores
de mal prondstico.

— Subtipo de hipertension pulmonar: La enfermedad venooclusiva pul-
monar, la HAP asociada a esclerodermia y la hipertension portopul-
monar presentan peor pronostico.

— Difusion de monoxido de carbono (CO): valores por debajo del 40% se
han asociado a mayor necesidad de oxigeno, peor clase funcional y
peor pronostico.

Factores modificables

— Clase funcional segiin la escala de la Organizacion Mundial de la
Salud.

— Capacidad de esfuerzo: en los pacientes menores de 50 afios y en
aquellos que recorran una distancia mayor de 470 metros en la

PROTOCOLOS DE ACTUACION ENHIPERTENSION PULMONAR 53



B OO

prueba de la marcha de los 6 minutos (T6M) se prefiere realizar ergo-

espirometria. En los pacientes mayores de 50 afios es suficiente con

el T6M. También proporciona informacion del comportamiento de la
presion arterial (PA), frecuencia cardiaca (FC) y desaturacion con el
esfuerzo.

« T6M: se considera que un cambio es significativo cuando hay varia-
cién de 30 metros o > 15% respecto a la prueba previa.

« Brgoespirometria: permite el estudio no solo del comportamiento de
las variables hemodinamicas, sino de la contribucion respiratoria o
el desentrenamiento en el ejercicio.

- Sintomas: sincopes de esfuerzo, rapida progresion de los sintomas,
necesidad de dosis crecientes de diuréticos o terapia combinada y
soporte con oxigeno.

— Exploracion fisica: la PA sistémica baja < 110 mmHg y la FC en repo-
$0 > 96 Ipm traducen una situacion hemodinamica mas comprome-
tida. Los datos de insuficiencia cardiaca derecha o aparicion de
3.9 ruido cardiaco pueden traducir disfuncion ventricular derecha.

— Comorbilidades: aneurisma de la arteria pulmonar, arritmias supra-
ventriculares e insuficiencia renal.

— Fragmento N-terminal del péptido natriurético tipo B (NT-proBNP):
actualmente es una de las variables con mayor valor prondstico, tan-
to al diagnodstico como en el seguimiento.

— Ecocardiograma transtoracico: parametros relacionados con la con-
gestion y la funcién ventricular derecha.

— Parametros hemodinamicos: se utilizan la presion en auricula derecha
(PAD), resistencia vascular pulmonar (RVP), indice cardiaco y satura-
cion venosa de oxigeno (Sv0,). Los cambios en el curso de la enferme-
dad nos permiten conocer en profundidad la situacion hemodinamica.

Modelos de prediccién de riesgo

Los mas estandarizados son el REVEAL score 2.0 y la tabla de estratifi-
cacion propuesta por la European Society of Cardiology/European Respiratory
Society. Estas escalas permiten clasificar a los pacientes en riesgo bajo, in-
termedio o alto de mortalidad al afio. Sin embargo, todas las escalas presen-
tan limitaciones.

En nuestro centro, la evaluacion se realiza de una forma cualitativa
empleando variables de ambas escalas, asi como variables que no han
sido incluidas en las calculadoras. Los puntos de corte se han obtenido
de las guias clinicas, de los registros observacionales y datos de nuestro
propio centro, por lo que permite una mejor adaptacion a la poblacién
diana.
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Tabla 1. Faciores de riesgo modificables incluidos en la escala de riesgo de la
European Society of Cardiology,/European Respiratory Sociefy. Se muesfran los
puntos de corfe para el riesgo bajo y alio

Factores pronésticos Bajo riesgo Alto riesgo
modificables

Datos clinicos

Capacidad
funcional

Funcién de Vd

Hemodinamica

Signos de IC
derecha

Progresion de los
sintomas

Sincope
CF OMS
Test 6 minutos

Ergoespirometria

NT-proBNP
en plasma

Ecocardiograma

Cateterismo
cardiaco derecho

Ausentes

No

No
LI
> 470 m

VO, pico
> 15 ml/min/kg
(> 65% predicho),
VE/VCO, < 36

<300 pg/mL

Area de la AD
<18 cm?,
no derrame
pericardico

PAD < 8 mmHg,
IC > 2,5 1/min/m?,
SV0, > 65%

Presente pese a tripe
terapia diurética

Répida

De repeticion
v
<165m

VO, pico
< 11 ml/min/kg
(< 35% predicho),
VE/VCO, > 45

> 1.100 pg/mL

Area de la AD
> 26 cm?,
no derrame
pericardico

PAD > 14 mmHg,
IC < 2 1/min/m?,
SV0, < 60%

Ic: insuficiencia cardiaca; VD: ventriculo derecho; CF: clase funcional; OMS: Organizacion Mundial
de la Salud; VO,: volumen consumido de oxigeno; VE/VCO,: mililitros de aire que deben ventilarse

para extraer o eliminar 1 ml de CO,; NT-proBNP: fragmento N-terminal del péptido natriurético tipo
B; AD: auricula derecha; PAD: presion en auricula derecha; Sv0,: saturacion venosa de oxigeno.

La estratificacion del paciente se hace cuando la mayoria de los criterios
estan dentro parametros definidos en cada nivel de riesgo. El riesgo bajo y
alto se identifican con base en los criterios definidos por las guias europeas
(Tabla 1).

En los grupos de riesgo bajo y alto la estratificacion es més sencilla y
la forma de actuacion es mas clara. Sin embargo, una proporcion impor-
tante de los pacientes no cumplen criterios de bajo ni de alto riesgo. Estos

55

PROTOCOLOS DE ACTUACION ENHIPERTENSION PULMONAR



B OO O

(vnunyuop)

SBUD2I9P SIPEPIARD Ip BAIS9I301d
UQIDBIR[IP ‘PRPIDLIUSIX 9P 9JIPUI 9P OJUSWINE UOD ‘0IPIWIAIUI 03Ty

Tu/3d 001 T-004

0191213(9 Ud TeuowNd-0d1w)SIS 03INIID03I00 9p BINYIAdR 3p SOR(
B)9SOUI U [RLIS)IR UOISII]
6'FF > 6€ < “00A/HA ‘(oyorpexd %69-6¢) Byj/uu/[w G- 001 COA

wOze-S91

1

SopeJapout S0ZIdNJsa U0y

0uagIX0 ap 0[] [9p O SOITINIP P OJUIWAIIU] *PePIWIJUI
[ T0D EPRUOIIB]AI UQIORZI[EJASOT| 9P [BUOISEIO PEPISIOIN "BIUST

wd] 96 < Dd
SHWW OTT > BINOISIS Vd

S0

0)[e-01paULIAUI 03SITY

9)UASIE 0 OWIUIW 0dIpIBILIad
AWRLIAP /WO 97-§T (V B[ 3P BOIY

Tuy/3d 004-00€

6'8€-9¢ “00A/A ‘(0yorpaid %59-0€)
8y/uruy/[u G T-TT 001d {0\
w0/H-0T¢€

il

oN

ON

wd[ 96 > D
SHWW OTT < BIOISIS VI

sajuasny

ofeq-orpauriayur 03sary

oolisouoid [ uod UQIRDIOSD ns Jod sjusipuadepul DwIoj ep LOJuP PoYORId
D| U 8SIDISPISUOD USGep enb se|pnjiqoy Sojodse SO| Us SOPINOUl OU SBIOPDOHIPOW S8I0JOD) UgIqUID) PISSNW 8S UIDDNURUOD B DPPIJOSD DIqR} P| U]
‘ojjp-olpaulislul & olog-olpawisul 0Bsall Us UspIAIP 8 ZaA ns D anb ‘olpaulsjul obsall o Us sopinjoul alod ap sojund A ofsall ep saiopD4 g BIgBL

mamuwo_vumoOom—

ANgOId-IN

eLIjowWONdsa031y
SOJNUIW 9 JSA,
SO 40

adoourg
SEwojuIs

SO[ 9p UOISaI01]
S9JUBISUO))

{219 JJ 9p sousIg

(1A 9p ugwuNg

[rUOIDUNY
peproede)

SOJ1UId soje(]

sa[qeogIpour s021sou0d saa0)2e]

PROTOCOLOS DE ACTUACION EN' HIPERTENSION PULMONAR

56



B OO O

*0u0q e 9p oprxouow dp Jeuownd uosnyip :0)T( ‘Teuowynd uoISuIddIY :JH :0YaIdp O[NOLYUAA (A “Teuound Je[noseA BIOUSSISAT :JAY ‘OUSSIXO 9p BSOUSA UQLIBINIES {)AS
{B1DAIOP BNOLME U U01saId (V] ‘BYda1ap enoLme :([y g odn oonaaniyeu opndad [op [eurud)-N ojuawded) : qNgod-IN £0) op [W | Jeumui[d 0 Jorxxd eied osIeuaA uaqop anb aare ap
SOINIIU X)) /HA OUASIX0 9 OPIIIMSUOI USWNJOA (YA PI[ES B] P [BIPUNY UODRZITESI() ;SO [EUOLUN) 3SBYD : 1) ‘BILIPILD BIDUINILI) 1) ‘[eH)IE UOISHId 1V ‘eIrIpIR) BIOUSIOGNSUT ;)]

Jeuowynd BIIG}IE 9p BWSLINAUE
0 [BUSI RIULYNSUI ‘Sore[noLyuaseIdns
seruIe op ugpLedy SopepI[IqIowo)

%0F >001a  eHojexdsor ugung

Teuowndoyiod uoisusytadiy
0 BOIWI)SIS SISOIA[OSA B BPRIIOSY JH 9p odnqng

SOUB ()9 < O SOUB ()¢ > Pepg SaqeayIpour
OUINISBW 0X3S sooyRIZ0Wa([ soonsouoad sax0)oe]

%S9-09 “0AS *ZW/um/[ $'7-g 9 QupERED
ojuarum3as [ U2 %()¢-07 JAY Op OJUAWNE UN Ip SEWIpE ‘s01A21d SOT ‘SHWW FT-§ QVd ~ 00BIPIE) OWSIIR)  BOTWRUIPOWSH

0)[B-0IPIWLIAUT 05SATY ofeq-orpaurtayur 03sary SI[qesyIpour s0d1souoid $a10)Ie]

(uprponuluoo] odlseuold o oD uEIPDIDOSD Ns Jod sjusipuedsepul DWIO) ep
o ooyopid D Us 8sIDIBPISUCD UsGap enb $8PNIIGDY SDJDISE SO US SOPINOUI OU SRIOPDOLIPOW SBIOJD) URIGWD} Diisanul 8s pjqp} opunbes bj ug
‘ojjp-opawIalul & olpgolpausiul 0Bssll Us UspIAIP 8 ZaA ns D anb ‘olpswis|ul oBssll [s Us sopinpul 80D ap sojund A oBssli ep selojobd *g BgBL

oIul

57

PROTOCOLOS DE ACTUACION EN' HIPERTENSION PUMONAR



B OO

Tabla 3. Seguimienio propuesto, pardmetros que evaluar vy frecuencia de reeva-
luacion

Riesgo Riesgo Riesgo
bajo* intermedio- intermedio-alto
bajo*
Clinica, CF, 6 meses 3 meses
PA, FC
NT-proBNP 6 meses 3 meses
T6M Anual 3 meses
PECP* Anual 6 meses
ECG 6 meses 3 meses
ETT Anual 6 meses
CCD — En caso de discordancia en — En caso de discordancia
datos clinicos en datos clinicos
— Cada 5 anos pacientes < 50 — Antes del inicio
afnos de prostaciclinas

— Antes de la derivacion para
valoracion de trasplante
pulmonar

— Anualmente en pacientes
incluidos en lista de trasplante
pulmonar

*En los pacientes con diagndstico reciente y riesgo bajo e intermedio-bajo se debe hacer la primera
reevaluacion en 3 meses. Posteriormente, seran valorados semestralmente.

TEn los pacientes menores de 50 afios o en aquellos que caminen més de 470 metros en el T6M se
debe considerar la ergometria con consumo de gases.

*En pacientes en riesgo alto la valoracion clinica y las pruebas complementarias habitualmente
serdn realizadas con una periodicidad menor segtin la evolucion.

CF: clase funcional; CCD: cateterismo cardiaco derecho; FC: frecuencia cardiaca; NT-proBNP:
fragmento N-terminal del péptido natriurético tipo B; T6M: test 6 minutos; PA: presion arterial;
PECP: prueba de esfuerzo cardiopulmonar; ECG: electrocardiograma; ETT: ecocardiograma
transtoracico.

pacientes pertenecen al riesgo intermedio. Dentro del riesgo intermedio,
es fundamental valorar otros datos con valor pronéstico y el andlisis indi-
vidualizado de las expectativas del paciente. Segtin el predominio de estos
criterios de riesgo adicionales los pacientes se estratifican en un riesgo in-
termedio-bajo o intermedio-alto (Tabla 2). Estos criterios, si bien pueden
modificar el riesgo a cualquier nivel, se consideran con mayor relevancia
en el riesgo intermedio.
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Seguimiento

Ante cualquier empeoramiento relativamente reciente se deberan des-
cartar situaciones desencadenantes antes de atribuir el empeoramiento cli-
nico a la propia enfermedad (p. ej., hipertiroidismo, procesos neoplasicos o
aparicion o reactivacion de enfermedades sistémicas).

En general, se mantendra un umbral bajo para la realizacién de cate-
terismo cardiaco derecho (CCD) en el seguimiento. En toda visita de segui-
miento se realizard al menos una valoracion clinica (PA y FC), clase fun-
cional, anélisis de sangre (hemograma, NT-proBNP, perfil hepatico, funcion
renal y electrolitos) y una evaluacion de la capacidad funcional (bien con
TM6 o ergoespirometria). En la tabla 3 se resumen los diferentes aspectos
que valorar en el seguimiento segtin el riesgo del paciente. Al inicio del tra-
tamiento vasodilatador, todos los pacientes son valorados a los tres meses,
salvo en casos de alto riesgo, que son valorados al mes del inicio.
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Capitulo 10

Tratamiento.

Farmacos especificos
M. Cristo Ropero

Medidas generales

Se fundamentan en evitar aquellas situaciones que tengan un probab-
le efecto deletéreo en la estabilidad clinica y hemodinamica del paciente, asi
como aumentar la calidad de vida del paciente.

— Se recomienda consejo gestacional de cara a evitar el embarazo a

todas las pacientes en edad fértil por su elevada morbimortalidad.

— Las infecciones, especialmente las respiratorias, comportan situacio-
nes de alto riesgo con una elevada mortalidad. En caso de infeccion,
se debera priorizar un diagnostico e inicio de tratamiento precoz.

— Se recomienda la vacunacion anual para la gripe y segtin calendario
frente al neumococo (Prevenar13 dosis tnica, Pneumovax23 cada
cinco anos). Actualmente se recomienda la vacunacion frente al co-
ronavirus.

— Revisar los farmacos utilizados de forma concomitante para otras
patologias, incluso en procesos banales (p. ej., a-adrenérgicos de inha-
ladores nasales).

— Evitar los antiinflamatorios no esteroideos por la vasoconstriccion
renal e inhibicion de la via de las prostaciclinas.

— Se recomienda mantener un estilo de vida activo y evitar el desacon-
dicionamiento fisico.

— Evitar la hipoxemia y la hipercapnia. Oxigenoterapia domiciliaria en
caso de insuficiencia respiratoria en reposo (presion arterial de oxige-
no < 60 mmHg) o desaturacion con las actividades fisicas. Se debe
evitar la hipoxia hipobarica (vuelos por encima de 1.500-2.000 me-
tros). En los vuelos comerciales (cabina presurizada a una altitud
equivalente a 1.500-2.500 metros) se debe considerar el uso de oxi-
geno suplementario.

— Uso de diuréticos segun signos y sintomas de insuficiencia cardiaca.
En los pacientes con enfermedad venooclusiva pulmonar el uso de
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diuréticos es indispensable para soportar la vasodilatacion pulmonar
sin producir congestion intersticial. Es habitual la necesidad de trata-
miento diurético combinado a altas dosis por la alta frecuencia de
resistencia diurética.
— Los escenarios para el inicio de anticoagulacion seran los mismos que
en paciente sin hipertension arterial pulmonar (HAP). No se reco-
mienda la anticoagulacion generalizada de los pacientes con HAP. En
pacientes portadores de catéter venoso central se recomienda antico-
agulacion salvo contraindicacion especifica o en caso de inclusion en
lista de trasplante pulmonar.
El uso de calcioantagonistas solo esta indicado en aquellos pacientes
que presentan una prueba de vasorreactividad positiva. El farmaco
utilizado por protocolo es amlodipino 10 mg cada 12 horas. Se debe
comenzar a 5 mg cada 24 horas, incrementando progresivamente la
dosis hasta alcanzar el objetivo. Aproximadamente la mitad de los
pacientes con una respuesta aguda positiva mantiene una respuesta
positiva a largo plazo. De esta forma, una vez iniciado el tratamiento
con calcioantagonistas sera necesaria la reevaluacion hemodinamica
a los 3-6 meses de alcanzar la dosis objetivo. Se considerara respon-
dedor cuando los pacientes mantienen una clase funcional I o I de la
Organizacion Mundial de la Salud con valores hemodinamicos nor-
malizados. Si no se consigue esto, estaria indicado el inicio de farma-
cos vasodilatadores especificos. En los pacientes respondedores a largo
plazo que pierden respuesta, estd indicada la adiccion de farmacos
especificos, manteniendo el calcioantagonista.

Terapias especificas

Las terapias especificas estdn indicadas en pacientes con HAP y test de
vasorreactividad negativo o en pacientes test de vasorreactividad positivo y
falta de respuesta a largo plazo al tratamiento con calcioantagonistas. Los
farmacos aprobados para el tratamiento de la HAP (Tabla 1) se clasifican
en tres grupos en funcion de la via fisiopatoldgica sobre la que actden.

—El tratamiento con epoprostenol requiere de una bomba de infusion

intravenosa continua. Para ello es necesario el implante de un catéter
tunelizado (central de acceso periférico, Hickman o reservorio). Actu-
almente se utilizan formulaciones termoestables del farmaco, en las
que los cambios de medicacion los deben realizar los pacientes cada
48 horas. En bomba CADD se utilizan viales de 1,5 mg diluidos en
50 cc de agua estéril. La dosis inicial es de 2 ng/kg/min, aumentado
progresivamente dosis de 2 en 2 ng/kg segtin tolerancia. Es indispen-
sable la educacion del paciente para que conozca los cuidados del
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Tabla 1. Férmacos aprobados para el trafamiento de la hipertension arterial

pulmonar

Via de Posologia Efectos
administracion secundarios

Via del éxido nitrico
Inhibidores de la fosfodiesterasa 5 (iPDE-5)
Sildenafilo Oral 40-80 mg cada 8 h

Tadalafilo Oral 40 mg cada 24 h

Estimuladores de la guanilato ciclasa soluble (sGC)

Inicio 0,5 cada 8 h
Objetivo 2,5 mg cada 8 h

Riociguat Oral

— Cefalea, eritema
facial, priapismo,
epistaxis

- Contraindicado
con nitratos

- Contraindicado
con nitratos o con
iPDE-5

Via de la endotelina: antagonistas de los receptores de la endotelina (ARE)

Bosentéan AREAyYB 125 mg cada 12 h
Oral
Ambrisentdan ARE A Inicio 5 mg cada 24 h
Oral Objetivo 10 mg cada 24 h
Macitentin ~ AREAyB 10 mg cada 24 h
Oral

Via de las prostaciclinas
Agonista de los receptores IP de la prostaciclina

Selexipag Oral Inicio 200 pg cada 12 h

Objetivo 1.600 pg cada 12 h

Prostanoides
Epoprostenol  Intravenoso Inicio 2 ng/kg/min
Objetivo 20-40 ng/kg/min
Treprostinil ~ Intravenoso Dosis inicial 4 ng/kg/min
subcutdneo Objetivo 40-80 ng/kg/min
Tloprost Inhalado Inicio 2,5 pg/inh cada 4 h

Objetivo 5 pg/inh cada 4 h

— Elevacion
transaminasas

— Edema periférico
— Elevacion
transaminasas

— Anemia

- Trombocitopenia,
eritema, cefalea,
dolor mandibular,
diarrea

- Epoprostenol
problemas
relacionados con
bomba de infusion
intravenosa
continua

— Treprostinil sc
dolor local
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catéter, sea capaz de cambiar la medicacion y detectar datos de alar-
ma. Se debe asegurar que el paciente dispone de una bomba de re-
puesto y la constancia en informes de un protocolo de infusion de
farmaco por via periférica en caso de fallo de la bomba portatil.

— Respecto al treprostinil, el farmaco se puede administrar a tempera-
tura ambiente, habitualmente por via subcutanea. El paciente debe
aprender a cargar la medicacién desde un vial que contiene la dilu-
cion del farmaco a una bomba de infusién portatil, conectada a
través de un catéter hasta la zona de insercion subcutédnea. Los
cambios de medicacion se deben realizar cada 72 horas. Tras la
apertura del vial, se debe recambiar en un plazo maximo de 30 dias.
La dosis inicial habitual es de 1-2 ng/kg/min, aumentado progresi-
vamente dosis dependiendo de efectos secundarios hasta alcanzar la
dosis optima entre 20-80 ng/kg/min. La dosis de treprostinil admi-
nistrada por via intravenosa es aproximadamente dos veces mas alta
que la de epoprostenol.
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Capitulo 11

Tratamiento combinado.
Triple terapia
M. Cristo Ropero y M.P. Escribano Subias

Doble terapia vasodilatadora

Actualmente es el tratamiento recomendado de inicio en la mayoria de
los pacientes de nuevo diagnostico en situacion de riesgo bajo o intermedio-
-bajo. Se basa en la combinacion de un inhibidor de la fosfodiesterasa 5
(iPDE-5) con un antagonista de los receptores de la endotelina (ARE). No se
recomienda la combinacion de sildenafilo y bosentan por las posibles inte-
racciones farmacoldgicas. En pacientes con efectos adversos intolerables
relacionados con los iPDE-5 se puede plantear cambiar estos por riociguat.

Triple terapia vasodilatadora

Triple terapia oral con selexipag

Se recomienda en pacientes en situacion de riesgo intermedio-bajo en
el seguimiento, ya tratados con doble terapia oral. En aquellos pacientes
en peor situacion de riesgo no candidatos a prostaciclinas sistémicas, asi
como para el destete de prostaciclinas sistémicas en pacientes seleccionados.

En todo caso, se comenzard el tratamiento con 200 pg cada 12 ho-
ras, titulando la dosis cada 15 dias. En cada titulacién se aumentaran
200 pg cada 12 horas respecto a la dosis previa. La dosis objetivo debe
ser aquella que permita la optimizacion de la situacion de riesgo. La dosis
maxima es de 1.600 pg cada 12 horas. En caso de aparicion de efectos
adversos durante la escalada de dosis, se debe mantener la dosis y anadir
el tratamiento necesario para una mejoria sintomatica de estos efectos ad-
versos relacionados con la medicacion, que generalmente son transitorios
y tratables. Generalmente se puede aumentar la dosis de forma posterior
en caso de no alcanzarse el objetivo terapéutico. El tratamiento de efectos
adversos se puede resumir de la siguiente manera:

— Si diarrea: se puede usar loperamida 2 mg hasta cada 8 horas.

— Si cefalea: paracetamol/codeina 500/30 mg hasta cada 8 horas.

— Si estrefiimiento: lactulosa 10 gramos cada 8 horas.
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DESTETE DE PROSTACICLINAS SISTEMICAS POR ANALOGOS DE LOS RECEPTORES
IP DE LA PROSTACICLINA

Este cambio debe hacerse de forma individualizada, inicamente en
pacientes que permanecen estables durante al menos un ano en situacion
de bajo riesgo y bajo tratamiento con prostaciclinas sistémicas a dosis me-
nores de 25 ng/kg/min, sin datos de severidad hemodinémica (resistencia
vascular pulmonar < 4 unidades Wood). La introduccion de selexipag en
este contexto debe realizarse de forma solapada al descenso de las prostaci-
clinas, de forma lentamente progresiva. Un esquema propuesto es el descen-
so de la dosis de prostaciclina inicial unos 2-4 ng/kg/min, a la vez que se
introduce selexipag 200 pg cada 12 horas, repitiéndose esta maniobra cada
1-2 semanas segtin tolerancia hasta la retirada completa de prostaciclinas
sistémicas. Se realizara una monitorizacion estrecha al menos mensual
durante este proceso. Una vez realizado el cambio se debe realizar una ree-
valuacion hemodinamica a los 3-6 meses.

Triple terapia con prostaciclinas sistémicas

Esta indicada en pacientes en situacion de riesgo intermedio-alto o alto
riesgo, tanto al diagndstico como durante el seguimiento. Se debe priorizar
el uso de las prostaciclinas, tituldndose progresivamente hasta una do-
sis minima de 8-10 ng/kg/min. Posteriormente, se introducira el iPDE-5
(generalmente sildenafilo por su vida media mas corta). Finalmente, se
introduciré el ARE.
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Capitulo 12

Tratamiento guiado

por objetivos
W. Hinojosa Camargo y A. Cruz Urrilla

El objetivo del tratamiento vasodilatador sera siempre perseguir una
situacion de bajo riesgo. Actualmente el tratamiento se considera para pa-
cientes con presion arterial pulmonar media (PAPm) > 25 mmHg. Unica-
mente se planteara el inicio de tratamiento especifico cuando la PAPm se
sitie entre 20 y 25 mmHg en pacientes con hipertension arterial pulmonar
(HAP) heredable y en pacientes sintomaticos con HAP asociada a esclerosis
sistémica. Se propone el siguiente esquema de tratamiento (Fig. 1):

— Pacientes en riesgo bajo o intermedio-bajo al diagnostico: por lo ge-
neral se iniciara doble terapia oral incluyendo un inhibidor de la
fosfodiesterasa 5 (iPDE-5) y un antagonista de los receptores de la
endotelina (ARE). Existen algunas excepciones a esta regla, como
pueden ser aquellos pacientes mayores de 75 afios con multiples fac-
tores de riesgo cardiovascular o con alta sospecha de enfermedad
venooclusiva pulmonar, en los que la doble terapia puede generar
complicaciones como la aparicion de edema intersticial pulmonar. En
los pacientes con HAP asociada a virus de inmunodeficiencia huma-
na se considerara la monoterapia, teniendo siempre en cuenta las
posibles interacciones farmacoldgicas con el tratamiento antirretro-
viral (especialmente de sildenafilo).

— Los agonistas del receptor IP de la prostaciclina se recomiendan en
pacientes en situacion de riesgo intermedio-bajo en el seguimiento ya
tratados con doble terapia oral inicial. Se puede considerar la sustitu-
cion de iPDE-5 por riociguat, en pacientes con comorbilidades y edad
avanzada que no se consideren candidatos a tratamientos con pros-
taciclinas.

— Pacientes en situacion de riesgo intermedio-alto al diagnostico: se
planteara triple terapia, incluyendo prostaciclinas sistémicas. Se con-
siderara selexipag en lugar de prostaciclina sistémica en pacientes con
comorbilidades.
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HAP confirmada

v

Test de vasorreactividad
(HAPi, HAPH, HAP asociada a toxicos)

i v

——» Respondedor AC

No vasorreactivo i i
Riesgo bajo Riesgo Riesgo alto

o intermedio-bajo intermedio-alto i

Doble Doble o triple Triple inicial con
combinado oral combinado con prostaciclinas
prostaciclinas’ sistémicas
Monoterapia*

Reevaluacion 3 meses Evaulacion trasplante pulmonar

Riesgo intermedio-alto

Riesgo bajo o el j

Riesgo intermedio-bajo Triple secuencial,
\ incluyendo
. . . rostaciclinas
Mismo Triple secuencial p sistémicas
tratamiento prostaciclinas orales 1stemi
Reevaluacion 6 meses Reevaluacion 3-6 meses Reevaluacion 3 meses

Figura 1. Algoriimo de manejo de la hipertensién arterial pulmonar [HAP)
basada en el riesgo.

*El uso de monoterapia queda reservado para casos excepcionales expuestos
en el texto.

Tla decisién de iniciar friple ferapia incluyendo prostaciclinas sistémicas

en el paciente de riesgo intermedioalio se evaluard individualmente.

AC: anfagonistas de los canales de calcio; HAPI: hipertensién arterial pulmonar
idiopdtica; HAPH: hipertension arterial pulmonar heredable.
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— Pacientes en riesgo alto al diagndstico o que mantengan una situaci-
on de riesgo intermedio-alto o alto en el seguimiento: en estos pacien-
tes se recomienda la triple terapia con prostaciclinas sistémicas. Ade-
mas, estos pacientes deben derivarse de forma preferente a un centro
de referencia en hipertension pulmonar, con disponibilidad para la
evaluacion de trasplante pulmonar.

— Una vez se alcanza una situacion de riesgo bajo se deberia mantener
el tratamiento previo con el que se ha conseguido alcanzar esa situa-
cion. Es aceptable perseguir una situacion de riesgo intermedio-bajo
en pacientes mayores o con comorbilidades.
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Capitulo 13

Indicaciones para trasplante

pulmonar y cardiopulmonar
A. de Pablo Gafas y P Gémez Garcia

Si la hipertension arterial pulmonar (HAP) progresa a pesar del trata-
miento médico es previsible una supervivencia inferior a tres afos, por lo
que ese paciente debe ser considerado posible candidato a trasplante’, tra-
tamiento que ofrece una esperanza de vida media de 6-7 afnos. En nuestra
unidad se considera indicado para pacientes con HAP exclusivamente el
trasplante (TP) bipulmonar, debido a su mejor supervivencia perioperatoria.
Deben ser remitidos a trasplante cardiopulmonar (TCP) aquellos que pre-
senten disfuncion del ventriculo izquierdo, problemas técnicos para un TP
o bien situaciones extremas de fracaso de ventriculo derecho consideradas
como irreversibles.

Aunque la supervivencia perioperatoria de pacientes con HAP sigue
siendo algo inferior al resto de TP (79 vs. 89% a los 3 meses)?, en los dltimos
anos se ha conseguido reducido la mortalidad perioperatoria por debajo del
10%>*, sin diferencias a largo plazo (56 vs. 60% a 5 afos y 41 vs. 42% a
10 anos). La supervivencia del TCP es algo inferior (72% a 3 meses, 48%
a 5 anos y 35% a 10 anos).

La mayor mortalidad perioperatoria de los pacientes con HAP se debe
principalmente a la disfuncion cardiaca'*°, puesto que la ausencia de re-
cuperacion inmediata tras el TP provoca un serio compromiso hemodiné-
mico, favoreciendo la disfuncion primaria del injerto, la necesidad de mem-
brana de oxigenacion extracorpérea (ECMO), intubacion prolongada y
repetidas complicaciones que comprometen la viabilidad del paciente.

Por ello, en el éxito de un TP en HAP influye mucho elegir el momento
idoneo de indicacion, ofreciendo la mayor supervivencia posible con trata-
miento médico seguido de una alta probabilidad de sobrevivir al TP. Esta
dificil eleccion, realizada en nuestra unidad de trasplante en contacto muy
estrecho con la unidad de hipertension pulmonar, nos ha permitido realizar
TP a 53 pacientes con un 9% de mortalidad perioperatoria y una supervi-
vencia a 5 afos del 55%. Con base en esta experiencia propia hemos esta-
blecido criterios de «derivacion precoz» a la unidad de trasplante, que
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Tabla 1. Criterios de derivacion e indicacién del trasplante bipulmonar en pacien-
fes con hipertension arterial pulmonar (HAP) o hipertensién pulmonar fromboemboélica
crénica

Criterios de derivacion
Hipertension arterial pulmonar*®

— Si al diagnéstico cumple criterios de riesgo alto

— Si en el seguimiento cumple criterios de riesgo intermedio-alto

— Si inicia deterioro de funcion renal o hepatica

— Si presenta episodios de hemoptisis

— Si se identifican formacion de aneurismas en las arterias pulmonares

Enfermedad venooclusiva pulmonar

— En el momento del diagnostico o con alta sospecha
Hipertension pulmonar tromboembélica cronica
- Si el paciente queda excluido de endarterectomia

Criterios de trasplante

Hipertension arterial pulmonar*

— Si en el seguimiento cumple criterios de riesgo alto

- Si en el seguimiento precisa incrementos de dosis para mantener riesgo
intermedio-alto

— Si presenta deterioro de funcion renal o hepatica

— Si presenta episodios repetidos de hemoptisis

Enfermedad venooclusiva pulmonar

— Ante progresion sintomatica hemodinamica o hipoxémica
— Siempre antes de iniciar prostaciclinas sistémicas

Hipertension pulmonar tromboembodlica cronica

- Si hay progresion a riesgo intermedio-alto

*La esclerodermia requiere una valoracion muy detallada del sistema digestivo y precisa en
ocasiones de técnicas especiales de alimentacion postrasplante que suponen una dificil aceptacion
para el paciente, por lo que estos pacientes deben ser remitidos muy precozmente al trasplante.

permitan valorar y preparar adecuadamente al candidato y elegir el mo-
mento idoneo para su inclusion en lista de espera de TP, evitando su mor-
talidad en lista y mejorando la probabilidad de supervivencia tras el TP
(Tabla 1).
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Tabla 2. Criterios generales para frasplante pulmonar y cardiopulmonar

Edad* < 65 anos - trasplante unipulmonar
< 60 anos - trasplante bipulmonar
< 55 anlos - trasplante cardiopulmonar

Habitos toxicos Ausencia de consumo de alcohol, tabaco
y drogas en los 6 meses previos

Estado nutricional IMC>19y<30
Ausencia de cualquiera — Dano irreversible de 6rganos basicos (renal,
de estas comorbilidades cardiaco, hepatico)

— Osteoporosis muy severa sintomatica

— Enfermedad arterial periférica (grandes vasos,
cerebrovascular)

— Enfermedad maligna < 5 afios libre de enfermedad
0 < 2 anos en las neoplasias cutaneas y de cérvix

Infecciones activas — Infeccion VIH
— Infeccion cronica por virus hepatitis B o C
— Infeccion activa de cualquier 6rgano

Ventilacion mecanica Solo en determinadas ocasiones en pacientes ya
invasiva evaluados para trasplante puede ser considerado
candidato a trasplante

Rehabilitacion Capacidad para realizar rehabilitacion de forma
ambulatoria

*Los criterios de riesgo aqui recogidos corresponden a los establecidos en nuestra unidad de
hipertension arterial sistémica y estan detallados en el Capitulo 3 sobre tratamiento de este manual.
IMC: indice de masa corporal.

Los tratamientos considerados como puente al TP (ECMO y Septosto-
mia) permiten acondicionar con éxito’” un candidato a TP en situacion
extrema, pero su elevada morbimortalidad y la posibilidad de fallecer en la
espera del donante hacen que no se deba llegar a esta situacion, seleccio-
nando precozmente a los pacientes y solo utilizando estas medidas en casos
excepcionales, completamente preparados para el TP e incluso en lista que
sufren un deterioro brusco. Por tanto, no se consideran estas opciones como
primer paso para iniciar una valoracion de TP. Si los pacientes con HAP
cumplen los criterios generales® de todo TP expresados en la tabla 2 deben
ser derivados precozmente a una unidad de TP.
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Respecto al TP en pacientes con hipertension pulmonar (HP) del grupo
secundario a patologia pulmonar, los criterios dependen de la enfermedad
respiratoria, siendo la HP un factor de riesgo que obliga siempre a su de-
rivacion.
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Capitulo 14

Septostomia auricular

L4
con balon
M.T. Veldzquez Martin y N. Maneiro Melén

Introduccién

La septostomia auricular con balon (SAB) consiste en realizar una co-
municacion entre auricula derecha (AD) e izquierda a nivel de la fosa oval,
creando un cortocircuito derecha-izquierda que se asocia a una reduccion
de la presion de la AD y a un aumento de la precarga del ventriculo izquier-
do. Esto conlleva un incremento del gasto cardiaco sistémico. Ademas, a
pesar de la desaturacion arterial que supone, el aumento del flujo sistémico
produce un incremento en la capacidad de transporte de oxigeno y dismi-
nuye la hiperactividad simpatica. Se trata de un procedimiento de alto ries-
g0 que debe realizarse en centros con experiencia (mortalidad periprocedi-
miento del 4,6% y del 14,7% a 30 dias)'. El procedimiento se asocia a
mejoria clinica, reduce el niimero de sincopes, mejora la capacidad funcio-
nal y disminuye la congestion. Las indicaciones y contraindicaciones se
resumen en la tabla 1°,

Técnica de septostomia auricular con balén

La SAB se realiza actualmente segin la técnica de dilatacion gradual
con balén descrita por Sandoval®. Previamente, el paciente requiere una
situacion clinica 6ptima, mediante tratamiento inotrdpico, diurético y he-
moterapico para mejorar la tolerancia a la intervencion.

Procedimiento de septostomia auricular con balén

— Realizacion de ecocardiograma transesofagico para descartar la pre-
sencia de trombo en las auriculas.

— Si es posible, evitar el oxigeno suplementario durante el procedimien-
to para obtener una mayor fiabilidad en la medicion de los cambios

PROTOCOLOS DE ACTUACION ENHIPERTENSION PULMONAR 73



B OO

Tabla 1. Indicaciones y confraindicaciones de la septostomia auricular en la hi-
pertension arterial sistémica (HAP)

Indicaciones

HAP grave en clase III-IV de la OMS, con sincope recurrente o insuficiencia
cardiaca derecha refractaria a tratamiento médico méaximo (IIB-C)’ como:

— Terapia puente parar trasplante pulmonar

— Terapia paliativa para control de sintomas

Presion en auricula derecha > 20 mmHg*

Resistencias vasculares pulmonares indexadas > 55 UW.m?
Presion telediastolica de ventriculo izquierdo > 12 mmHg
Supervivencia estimada al afio < 40%

Saturacion de O, arterial < 85% respirando aire ambiente
Hemoglobina < 12 g/dl o hematocrito < 35%

Insuficiencia cardiaca izquierda o FEVI < 45%

* Variable con mayor asociacion a mortalidad periprocedimiento (RR: 10).
OMS: Organizacion Mundial de la Salud; FEVI: fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo;
RR: riesgo relativo.

que se produzcan en la saturacion arterial periférica de O,. Utilizar la
sedacion minima necesaria para evitar hipoventilacion.

— Canalizar arteria femoral derecha y vena femoral derecha. Registro de
presiones basales derechas e izquierdas simultaneas. Célculo de gasto
cardiaco por Fick (Tabla 2).

— Puncion transeptal segin técnica estandar. Se recomienda guiar la
puncion con ecocardiograma transesofagico o con eco intracardiaco.

— Heparinizacion con heparina sédica 70-100 UI/kg tras puncion tran-
septal.

— Posicionar guia de intercambio de 0,35” en auricula izquierda. Dilata-
cion gradual del septo: empezar con dilatador de Inoue (Toray, Japon)
o0 balon de 4 mm y seguir con balones sucesivos de 8, 12 'y 16 mm
de diametro (Fig. 1).

—Tras cada dilatacion esperar 3 minutos para estabilizacion. Tomar
medidas de presion telediastolica de ventriculo izquierdo (PTDVI) y
saturacion periférica de O, (Tabla 2).
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Tabla 2. Hojo de recogida de datos de septostomia auricular con balén (SAB)

TA PAPm | PTDVI | GC Sat0, | SatO,
(Fick) AP Ao
Basal

Posdilatacion
4 mm
Posdilatacion
8 mm
Posdilatacion
12 mm
Posdilatacion
16 mm

Final

TA: tension arterial; PAD: presion en auricula derecha; PAPm: presion arterial pulmonar media;
PTDVE: presion telediastolica de ventriculo izquierdo; GC: gasto cardiaco; Sat: saturacion; Ao: aorta;
AP: arteria pulmonar.

—El tamarnio final del defecto es individualizado en cada paciente y se
determina cuando ocurre alguna de las siguientes condiciones:
« Incremento de la PTDVI a un valor > 18 mmHg.
- Saturacion arterial de 0, < 80% o > 10% de cambio respecto a la
basal.
+ Diametro maximo del balén de dilatacion de 16 mm.
— Tras alcanzar la dilatacion final de la septostomia:
« Repetir el registro de presiones derechas e izquierdas y gasto cardiaco.
« Administrar oxigeno suplementario segiin necesidad. La hipoxemia
refractaria es la complicacion grave mas frecuente periprocedimiento.
« Monitorizacion en unidad de cuidados intensivos durante 48 horas.
« Vigilancia de los niveles de hemoglobina manteniendo valores en
torno a la normalidad. Valorar transfusion de hematies en el perio-
do inmediato o tratamiento con eritropoyetina a largo plazo para
optimizar el transporte de O, a los tejidos.
+ Optimizacion de la volemia.
« Bcocardiograma transtoracico a las 48 horas para valoracion del
shunt (el didametro suele ser un 20% menor que el del balon mayor
utilizado por retraccion eldstica).

Momento adecuado para realizar la septostomia

El momento Optimo para realizar la SAB es en fases avanzadas de la
enfermedad segtin lo descrito en la tabla 1 previa de indicaciones, pero no
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Balon 8 mm

Balon 12 mm

Balon 16 mm

Figura 1. Técnica de septostomia auricular gradual con balén de Sandoval.
Dilataciones progresivas del septo inferauricular con balones crecientes: de 8, 12
y 16 mm de diémetro.

en pacientes en situacion terminal. La realizacion de SAB en pacientes en
situacion critica bajo soporte ventilatorio y/o hemodindmico conlleva una
elevada mortalidad periprocedimiento.
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Fenestracién con dispositivo del septo interauricular

El beneficio inicial de la SAB se ve limitado como consecuencia de una
incidencia del 23%' de cierre esponténeo del defecto durante el seguimien-
to a cuatro anos.

El implante de un stent o dispositivo fenestrado es seguro y reduce el
riesgo de oclusion del defecto creado, manteniendo los beneficios clinicos
asociados a la SAB’. Aunque los estudios publicados reflejan que ambos se
mantienen permeables en el septo interauricular a medio-largo plazo’, el
implante de un dispositivo fenestrado es técnicamente mas sencillo. Ade-
mas, existen dispositivos con diferentes medidas de fenestraciones (4, 6,
8 y 10 mm) a elegir segtin el tamario del defecto a crear’.

Tipo de cortocircuito indicado segin el escenario clinico

—En el caso de plantear la creacion de un cortocircuito derecha-izquier-
da como terapia de destino en pacientes no candidatos a trasplante,
seria preferible el implante de un dispositivo fenestrado. Esto evitaria
el riesgo inherente a los procedimientos repetidos de septostomia con
balon en el caso de reoclusion del defecto.

— Cuando la finalidad del cortocircuito sea servir como terapia puente
a trasplante pulmonar es preferible evitar el implante de dispositivos
en el tabique interauricular. En estos casos nuestro grupo recomienda
septostomia simple con balon.
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Capitulo 15

Hipertension pulmonar
en los pacientes con

° 14 ¢’ °
cardiopatias congénitas
R. luna lépez, T. Segura de la Cal y F. Sarmago Cebada

Generalidades

En los pacientes con cardiopatias congénitas (CC), el incremento del
flujo y la presion intravascular lesionan la pared vascular pulmonar, desen-
cadenando disfuncion endotelial y liberacion de sustancias vasoactivas. El
remodelado vascular resultante conlleva el desarrollo de hipertension arte-
rial pulmonar (HAP). La prevalencia de HAP en pacientes con CC alcanza
el 7%, frente al 0,4% de la poblacion general. El desarrollo de HAP en estos
pacientes cuadriplica su mortalidad. Esta entidad representa en torno al
20% del total de casos de HAP.

Clasificacién clinica de la hipertensién arterial pulmonar
asociada a cardiopatia congénita

Se consideran cuatro grupos clinicos caracterizados por una fisiopato-

logia, curso clinico y prondstico propios de cada grupo:

A. Sindrome de Eisenmenger: cortocircuitos amplios que han producido
tal grado de remodelado vascular que este alcanza cifras suprasisté-
micas, con la consecuente inversion del cortocircuito y aparicion de
cianosis. La afectacion es multisistémica, cronica y en el adulto sue-
le presentar una progresion lenta. Incluye la mayor parte de los
defectos grandes distales a la valvula trictspide.

B. HAP asociada a cortocircuito sistémico-pulmonar: habitualmente
pretricuspideos con HAP asociada, que mantienen una direccion del
cortocircuito sistémico-pulmonar. Se trata de un grupo heterogéneo
que incluye distintos grados de severidad de la HAP asociada, desde
estadios incipientes hasta situaciones que podrian considerarse pre-
-Eisenmenger. En este escenario es fundamental valorar el grado de
reversibilidad de la HAP previa a la actuacion sobre el defecto.
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C. HAP asociada a cortocircuitos restrictivos, coincidentes o incidenta-
les: se caracterizan por la presencia de HAP severa en presencia de
pequenos defectos restrictivos (comunicacion interventricular [CIV]
< 1 cm o comunicacion interauricular [CIA] < 2 cm de didmetro
efectivo), con lo que se considera que asocian un shunt insuficiente
para producir enfermedad vascular de forma aislada. El comporta-
miento clinico y hemodinamico se asemeja a la HAP idiopética. Es el
grupo menos frecuente.

D. HAP asociada a cortocircuitos reparados: definida como el desarrollo
o la persistencia de HAP tras el cierre exitoso de un defecto. Se pre-
senta en hasta el 13% de los pacientes a los que se les ha cerrado un
cortocircuito. Los pacientes con HAP poscierre presentan un peor
pronostico que aquellos en situacion de Eisenmenger, siendo en ge-
neral mas préximo al de la HAP idiopatica.

Se consideran otras formas adicionales de remodelado vascular pulmo-

nar asociado a CC:

— Hipertension pulmonar segmentaria: afectacion no homogénea, con
segmentos pulmonares sometidos a mayores presiones que otros, pre-
sentando al menos un segmento sin hipertension pulmonar (HP).
Puede ser congénita o adquirida. Se asocia principalmente a CC com-
plejas como la atresia pulmonar o el hemitruncus.

— Remodelado vascular asociado a la circulacion de Fontan: definido
por parametros especificos que no se abordaran en este capitulo.

Clasificacién anatémica

Véase tabla 1.

Cierre de un cortocircuito sistémico-pulmonar en presencia
de elevacion de la presién pulmonar

La indicacion del cierre de un cortocircuito en presencia de HP es una
cuestion que en el adulto se plantea habitualmente en el seno de la CIA. Es
importante determinar la idoneidad del cierre del defecto, para lo que es
necesaria una aproximacion global.

Valoracién clinica y no invasiva de la operabilidad

Se planteara cierre directo en caso de dilatacion de cavidades derechas
o0 embolia paraddjica en la CIA, o dilatacion de cavidades izquierdas en la
CIV o en el ductus arterioso persistente (DAP), siempre y cuando exista una
condicion clinica favorable (Fig. 1).
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Tabla 1. Clasificacion anatomopatolégica de los cortocircuitos sistémico-pulmonar-
res asociados a hipertension pulmonar

Cortocircuito simple tricuspideo

— Comunicacion interauricular
* Ostium secundum
« Seno venoso
* Ostium primum
— Retorno venoso anomalo parcial o total

Cortocircuito simple postricuspideo

— Comunicacion interventricular
— Ductus arterioso persistente

Cortocircuitos combinados

— Combinacion de defectos. Predominio de un defecto

Cardiopatia congénita compleja

Valoracién hemodinémica de la operabilidad

En aquellos casos que no retinan las caracteristicas clinicas y ecocar-
diograficas mencionadas se indicara un estudio hemodinédmico que dirija
la decision clinica. En funcion de los hallazgos se planteara la realizacion
de estudios adicionales en el mismo procedimiento.

— Estudio hemodinamico basal. Escenarios clinicos:

80

+ Resistencia vascular pulmonar (RVP) < 3 UW: en lineas generales,
se procedera al cierre del defecto. Como excepcion, en > 60 afos o
que presenten datos de disfuncion diastélica o cardiopatia izquierda,
se realizara un test de oclusion con el objetivo de descartar elevacion
secundaria de la presion capilar pulmonar (PCP) que pueda precipi-
tar la congestion pulmonar con el cierre del cortocircuito.

«RVP 3-5 UW: se realizaran estudios adicionales en el mismo pro-
cedimiento:

o Test vasodilatador agudo: se administrara una mezcla compuesta
por 20 ppm de ¢6xido nitrico junto a oxigeno al 100% durante
10 min. Se considera una respuesta positiva y por tanto indicacion
de cierre si se produce una reduccion de RVP > 20% con unas RVP
finales < 3 UW, una reduccién de RVP/RVS > 20% + RVP/RVS
< 1/3, o un aumento del cociente flujo pulmonar/flujo sistémico
(Qp/Qs) hasta > 2 y sin caida del Qs.
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Cortocircuito con indicacén de reparacion

Plantear cierre Shunt sistémico-pulmonar +:
* - Dilatacion de cavidades derechas o
Situacion clinica favorable: embolia paraddjica en caso de CIA
- Sat0, basal > 95% — Dilatacion de cavidades izquierdas
— Ausencia de desaturacion con esfuerzo o eritrocitosis en caso de DAP o CIV

- Qp/Qs estimado > 2
- Puncion ventricular derecha conservada

— < 5 4
PSAP S 40 mmHg g Cierre Pe{cufaneo
— < 60 anos 0 quirtdrgico
— Ausencia de cardiopatia izquierda
No —» Estudio hemodinamio
RVP* <3UW 3-5UW >50W
Actitud Cierre Individualizar No cerrar
Considerar estrategia «tratar y reparar»
TConsideraciones especiales: [ Test vasodilatador agudo Reevaluacion
- 60. aflos’ L Criterios de respuesta: :T::;dl Z?::SC;
= Cardiopatia tzquierda — Reduccion de las RVP
> 20% + RVP final < 3uW ‘
Testde oclusion ~ Reduccion de RVP/RVS Considerar la reparacion

>20% + RVP/RVS < 1/3 fenestrada solo si es

Valorar no cierre/cierre ~ Aumento de Qp/Qs hasta posible el abordaje

fenestrado si: > 2y sin caida de Qs percutdneo y cumple
— Elevacion de la PCP los siguientes criterios:
> 18 mmHg basal Ly Test de olusion —RVP <40W
o tras oclusion -Qp/Qs>18

De eleccion en CIA de facil
oclusion. Criterios de
respuesta favorable:
- Reduccion de las RVP
> 20% pero sin elevacion
de > 5 mmHg de la
presion en AD nien Al
(0 de la PCP)

Figura 1. Algoritmo de manejo de los corfocircuitos sistémicopulmonares.

*Se considerard indexar las RVP si la superficie corporal es < 1,5 m?.

RVP: resistencia vascular pulmonar; RVS: resistencia vascular sistémica; CIA:
comunicacién interauricular; DAP: ductus arterioso persistente; CIV: comunicacion
interventricular; SatO,: saturacion de oxigeno; Qp/Qis: cociente flujo pulmonar/
flujo sistémico; PSAP: presion sistélica de la arteria pulmonar; PCP: presién capi-
lar pulmonar; AD: auricula derecha; Al: auricula izquierda.
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o Test de oclusion (de eleccion en la CIA de facil oclusién y como
estudio adicional en el DAP): se realiza una oclusion transitoria
del defecto con baléon durante 15-30 minutos en funcion de la
respuesta. Si la respuesta es positiva a los 15 minutos se puede
dar por finalizado el test. Si no lo es, recomendamos mantener
la oclusion hasta un maximo de 30 minutos. Se considera una
respuesta positiva si se produce una caida del 25% de las presiones
pulmonares o la reduccion del 50% del cociente entre la presion
diastolica pulmonar y la presion diastolica adrtica sin datos de
claudicacion del ventriculo derecho.

o BEn los casos favorables tras los estudios mencionados, se planteara
que el cierre se realice con dispositivos fenestrados.

«RVP > 5 UW: se instaurara tratamiento especifico con seguimiento
periddico en consulta. Se contemplara la estrategia «tratar y reparar».

Estrategia «tratar y reparar»

En pacientes con RVP > 5 UW se puede conseguir una caida marcada de
la RVP a medio plazo tras el inicio de terapia vasodilatadora especifica con
el consecuente incremento del Qp/Qs, aunque dicho efecto puede ser tran-
sitorio. En estos casos, el objetivo es limitar el flujo a través del cortocircuito
(habitualmente una CIA) y reducir el hiperaflujo al ventriculo derecho (VD)
y a la circulacion pulmonar. La modulacion del cortocircuito con dispositi-
vos fenestrados se plantea en aquellos casos en los que sea factible desde un
abordaje percutaneo y se cumplan la condicion de que en la reevaluacion
bajo tratamiento vasodilatador oral se compruebe una RVP < 4 UW junto
a un Qp/Qs por encima de 1,8.

Tratamiento

Tratamiento especifico de la hipertensién arterial pulmonar-
cardiopatia congénita

El inicio y la titulacion de tratamiento vasodilatador estaran guiados
por los mismos parametros que en la HAP idiopética en el caso de la HAP
tras reparacion y en la asociada a cortocircuitos incidentales, por su com-
portamiento similar. Los pacientes con HAP asociada a cortocircuitos sis-
témico-pulmonares en los que se haya desestimado la estrategia «tratar
y reparar», o que tras ella se hayan considerado no adecuados para la
correccion del defecto, serdn manejados también de manera superponible
a la HAP idiopatica.

Los pacientes en situacion Eisenmenger seran manejados en funcion
de la clase funcional (CF) y aparicion de marcadores de mal prondstico
especificos como se indica en la figura 2.
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Sindrome de Eisenmenger

|
| | |

CF I-II CF IIl CFIV

Monoterapia oral Monoterapia oral Triple terapia

(iPDE-5 0 ARE) (iPDE-5 0 ARE) con treprostinil sc

Terapia
combinada oral

Escalada terapéutica ‘

en caso de fracaso Triple terapia

de terapia previa combinada oral

Valorar trasplante

Triple te“?p 1'a —> pulmonar y cierre
con treprostinil sc il alestio
o trasplante
cardiopulmonar

Figura 2. Algoriimo ferapéutico en el sindrome de Eisenmenger.
CF: clase funcional; iPDE-5: inhibidores de la fosfodiesterasa 5; ARE: antagonis-
fas del receptor de endoteling; sc: subcutdneo.

Marcadores de mal pronéstico en el sindrome
de Eisenmenger

— Persistencia de CF III o IV.

— Hospitalizacion.

- Distancia recorrida < 350 metros en test de la marcha de los 6 mi-
nutos.

— Saturacion de oxigeno (SatO,) < 85% o caida progresiva de SatO,
basal (> 2-3 % al afo).

— Deterioro de la funcion del VD en el seguimiento.

— Incremento de los niveles de hematocrito y descenso de plaquetas
no explicado por alteraciones de la volemia o deterioro de la funcion
renal.

— Desarrollo de arritmias supraventriculares.

— Aneurisma de arterias pulmonares y trombosis local.

— Derrame pericardico.
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Consideraciones de tratamiento en el sindrome
de Eisenmenger

— Ferroterapia: se recomienda una vigilancia cada 6-12 meses del me-
tabolismo del hierro. Se recomienda la suplementacion con hierro
oral durante 1-3 meses en caso de cifras de ferritina < 15 o indice de
saturacion de transferrina < 15%. Se administrara hierro intravenoso
en caso de anemia.

- Oxigenoterapia: la evidencia es controvertida. Se acepta su uso si

se acompana de un incremento documentado y significativo de la

saturacion de oxigeno (mas de 10 mmHg) y en los casos en los que
se asocie neumopatia. Es importante descartar esto tltimo, especial-
mente la restriccion y el sindrome de apneas-hipopneas del sueno.

Anticoagulacion: se recomienda en presencia de fibrilacion auricular

o flutter auricular en prevencion primaria. En prevencion secundaria

se indicara en caso de trombo intracardiaco, trombosis in situ de ar-

terias pulmonares o embolia previa, siempre considerando el riesgo/
beneficio. Se prefieren los antivitamina k con vigilancia del INR (in-
ternational normalized ratio), debido a la posibilidad de presentar va-
lores falsamente elevados del INR producidos por hematocritos altos,
aunque en la practica esto puede no ser viable. En tal caso o ante mal
control se optard por anticoagulantes de accion directa en dosis bajas.

— Flebotomias: no se recomiendan. Solo se contemplarén si el paciente

presenta sintomas de hiperviscosidad acompanados de hematocri-

to > 65% y se han descartado otras causas de estos (deshidratacion,
exceso diurético, ferropenia). La extraccion se realizara en medio hos-
pitalario, serd de un maximo de 500 ml y se garantizara la reposicion

simultdnea de la volemia mediante suero salino fisiologico al 0,9%.

No se realizaran > 3 flebotomias al afio.

Filtros de aire: los tratamientos por via intravenosa deben hacerse con

precaucion, utilizando filtros de aire para evitar la embolia aérea pa-

raddjica.
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Capitulo 16

Hipertension portopulmonar
y cribado de trasplante
hepatico

W. Hinojosa Camargo

Generalidades

La hipertension portopulmonar (HPoPu) es un subtipo de hipertension
arterial pulmonar (HAP) asociada a datos clinicos y/o hemodinamicos de
hipertension portal. La causa més frecuente es la cirrosis hepatica, aunque
se puede dar en otras situaciones que produzcan hipertension portal. La
aparicion de la enfermedad no se relaciona con la gravedad de la afectacion
hepatica.

La prevalencia en pacientes con cirrosis hepatica varia entre el 1 y el
5%. Tiene peor prondstico comparado con otras formas de HAP, con una
supervivencia a los cinco afios de entre el 30 y 50%, posiblemente en rela-
cion con complicaciones propias de la hipertension portal®. Sin embargo, la
HPoPu en si misma no es una indicacion de trasplante hepatico.

Desde un punto de vista hemodinamico, se define por una presion arterial
pulmonar media (PAPm) > 20 mmHg, resistencia vascular pulmonar
(RVP)> 3 unidades Wood (UW) y presion capilar pulmonar (PCP) < 15 mmHg'.

La PAPm permite clasificar la HPoPu en tres grados: leve (PAPm: 20-
34 mmHg), moderada (PAPm: 35-44 mmHg) y severa (PAPm > 45 mmHg).
Esta clasificacion se relaciona con las complicaciones observadas en el tras-
plante hepatico ortotopico (THO).

La Sociedad Internacional de Trasplante Hepatico ha propuesto como
objetivos hemodinamicos para el THO mantener una PAPm < 35 mmHg
junto a una RVP < 5 UW o una PAPm > 35 mmHg y RVP < 3 UW en pa-
cientes que reciben tratamiento vasodilatador pulmonar.

Las complicaciones asociadas con el THO son secundarias a los cam-
bios durante el acto quirtrgico y el sindrome de reperfusion, con aumento
agudo de las presiones pulmonares, disfuncion del ventriculo derecho (VD),
fallo del injerto y la muerte. El diagndstico de HPoPu como un hallazgo
durante la cirugia de THO no es infrecuente, asociando altas tasas de
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morbimortalidad. Es por ello por lo que se han desarrollado programas de
cribado en los candidatos a THO.

Diagnéstico

Los sintomas son similares a otras formas de HAP, con mayor frecuencia
de aparicion de ascitis y menor frecuencia de sincope.

- Ecocardiograma transtoracico: se debe considerar en pacientes sinto-

maticos, como prueba de cribado en candidatos a THO o implante de
TIPS (transjugular intrahepatic portosystemic shunt). Asimismo, se debe
realizar de forma periddica en aquellos incluidos en lista de espera de
trasplante hepatico (Fig. 1).

En caso de presion sistolica de arteria pulmonar > 45 mmHg determi-
nada por eco-Doppler, probabilidad alta de hipertension pulmonar o disfun-
cion del VD se debe realizar cateterismo cardiaco derecho. No se recomienda
la realizacion de prueba aguda vasodilatadora, ya que el uso de antagonistas
del calcio no esta indicado en el tratamiento'.

En caso de obtener una PAPm > 20 mmHg en el cateterismo cardiaco
derecho se debe tener en cuenta que existen perfiles hemodindmicos que
pueden presentar elevacion de la PAPm. Solo la HPoPu es una contraindi-
cacion para el THO. En la tabla 1 se muestran de forma simplificada estos
perfiles.

Tratamiento

Consideraciones generales

La agresividad del tratamiento dependera de si el paciente es candidato
a THO. En ese caso, los esfuerzos estan dirigidos a alcanzar objetivos hemo-
dinamicos bien definidos, con normalizacion de la funcién del VD. En los
pacientes con HPoPu que no son candidatos a THO, el objetivo es mantener
datos clinicos y hemodinamicos de bajo riesgo, de forma idéntica a otras
formas de HAP.

Se desaconseja el uso de antagonistas del calcio por el riesgo de em-
peoramiento del grado de hipertension portal y aumento de retencion hi-
drosalina.

En pacientes con cirrosis y varices esofagicas se debe plantear ligadura
con bandas sobre el uso de betabloqueantes.

Implante de TIPS: esta contraindicado en pacientes con PAPm
> 45 mmHg. En casos de PAPm > 35 mmHg es una contraindicacion
relativa, debido al riesgo de empeoramiento de la HP o disfuncion del VD
relacionado con el aumento de volumen producto del cortocircuito.
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Paciente candidato a THO o implante de TIPS

Si

Ecocardiograma
transtoracico

PSAP > 45 mmHg / disfuncion de ventriculo
derecho / alta probabilidad de HP

Si No Ecocardiograma
Interconsulta a unidad de HP & o
cada 12 meses
Cateterismo cardiaco derecho Seguimiento
SIN test vasodilatador periodico

No
PAPm > 20 mmHg, RVP > 3 UW

i Si
Descartar HP tipo II,
descartar No  pep<is mmHg
enfermedad RVP > 3 UW
coronaria, alto
gasto cardiaco

Si

Tratamiento especifico (Fig. 2)

Figura 1. Algoriimo para cribado de hipertensién portopulmonar en candidatos
a trasplante hepatico ortotépico (THO| o TIPS firansjugular infrahepatic porfosys-
temic shunt].

*En caso de implante de TIPS no es necesario el seguimiento postimplante.
PSAP: presion sistdlica en la arteria pulmonar; HP: hipertensién pulmonar;

PAPm: presion arterial pulmonar media; RVP: resistencia vascular pulmonar;

PCP: presién capilar pulmonar.
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Tabla 1. Patrones hemodinémicos que se pueden presenfar en pacientes con

cirrosis hepdtica
Normal

+ = i =
. 14+3 <3UW 4-8 1/min 6-12 mmHg

Hiperdinamico 25-35 mmHg

=) S R S
HPoPu

= PRI
HP poscapilar

==0

GC: gasto cardiaco; HPoPu: hipertension portopulmonar; HP: hipertension pulmonar;
PAPm: presion arterial pulmonar media; PCP: presion capilar pulmonar; Q: flujo; RVP: resistencia
vascular pulmonar; UW: unidades Wood; N: normal.

Tratamiento guiado por objetivos

Los pacientes con PAPm > 35 mmHg se deben tratar de forma agresiva,
ya que tienen una mortalidad del 50% tras el THO. El objetivo es alcanzar
una PAPm < 35 mmHg y RVP < 5 UW. En casos con PAPm > 45 mmHg
esta contraindicado el trasplante (Fig. 2).

VASODILATADORES PULMONARES

Existen similitudes histopatoldgicas entre la HPoPu y otras formas de
HAP. Por este motivo, se han empleado estos farmacos en practica clinica,
si bien este grupo de pacientes se ha excluido de los principales ensayos
clinicos.

— Antagonistas de receptores de endotelina (ARE): tratamiento de pri-
mera linea. Tienen buen perfil de seguridad. De eleccion se utilizara
macitentan, Gnico farmaco probado en un ensayo clinico. Este de-
mostré una disminucion del 35% de las RVP y mejoria en el gasto
cardiaco. Los efectos secundarios mas frecuentes fueron la anemia y
el edema periférico’. También puede aumentar la presion auricular
derecha (PAD) y la PCP como consecuencia de la retencion hidrica.
El ambrisentan y el bosentan son seguros segun datos de estudios
retrospectivos.

— Inhibidores fosfodiesterasa 5 (iPDE-5): buena tolerancia y perfil de
seguridad.
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HPoPu confirmada

Tratamiento guiado No
por objetivos, similar ———  Candidato THO
a otras formas de HAP

Si
. ;A;Iang [ PAPm ~ paPm
yRVP < 5 UW > 35 mmHg < 44 mmHg > 45 mmHg
Inicio de terapia Valorar doble terapia Contraindicado para
vasodilatadora® vasodilatadora de trasplante hepético.
Vigilancia hasta inicio IPDE-5/ARE* Valorar doble
THO terapia (asociar
l prostaciclinas)
Reevaluacion
Se puede realizar THO en 3 meses

l

Si PAPm < 35 mmHg No
y RVP < 5 UW

Figura 2. Esquema de fratamiento para la hipertensién portopulmonar (HPoPu)
en candidafos a trasplante hepdtico ortotépico (THO).

*De eleccion macitentan.

HAP: hipertensién arterial pulmonar; THO: trasplante hepdatico orfotépico;

PAPm: presion arterial pulmonar media; RVP: resistencia vascular pulmonar;
iPDE-5: inhibidor de la fosfodiesterasa 5; ARE: antagonisia del receptor

de endotelina.

— Prostaciclinas: la experiencia mas extensa es con epoprostenol. Sin
embargo, en nuestro centro se prefiere el uso de treprostinil subcu-
taneo debido al riesgo de complicaciones asociadas a los catéteres
centrales. El iloprost es el farmaco de eleccion en pacientes con hipo-
tension sistémica significativa, por su perfil de seguridad.

Se ha observado que el uso de doble terapia produce una reduccion de la

RVP en mayor magnitud que los pacientes tratados con monoterapia, siendo
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la combinacion maés frecuente ARE e iPDE-5°, Existe poca experiencia en
el uso de triple terapia en la HPoPu, pudiéndose considerar en pacientes
candidatos a THO en los que no se consiga el objetivo hemodinamico o si
mantienen situacion de alto riesgo en pacientes no candidatos.

Tratamiento durante el trasplante hepdtico

Se debe continuar la medicacion durante el THO. En caso de uso de
iPDE-5 se administraran via intravenosa (10 mg de sildenafilo i.v equiva-
len a 20 mg de tratamiento oral). Se deben suspender los ARE y se puede
considerar el uso de iloprost inhalado u 6xido nitrico.

Seguimiento posterior al trasplante hepdtico

Se debe continuar con el tratamiento vasodilatador, si bien se ha re-
portado mejoria de la HP y normalizacion de las presiones pulmonares en
el seguimiento en un porcentaje significativo de pacientes. Se recomienda
la realizacion de cateterismo cardiaco derecho a los 3-6 meses tras el THO.
El seguimiento posterior sigue las recomendaciones habituales de la HAP.
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Capitulo 17

Enfermedad venooclusiva

(]
predominante
C. PérezOlivares Delgado y M. Pérez Nidez

Generalidades

La enfermedad venooclusiva pulmonar (EVOP) es una forma poco fre-
cuente de hipertension arterial pulmonar (HAP), catalogada dentro del
grupo 1.6 de la clasificacion actual de la hipertension pulmonar (HP). Se
caracteriza por presentar una afectacion predominantemente venular. A
pesar de presentar caracteristicas clinicas y hemodinamicas comunes con
la HAP, se distingue por una reduccion de la difusion de monoxido de car-
bono (DLCO) < 50%, un curso agresivo y un elevado riesgo de desarrollar
edema pulmonar en respuesta al tratamiento vasodilatador'.

Epidemiologia

A diferencia de otros grupos de HAP, no presenta predileccion por el
sexo femenino y con frecuencia se diagnostica en la cuarta o quinta década
dela vida', aunque existen casos hereditarios con inicio mas temprano, por
lo que es imprescindible realizar estudio genético ante la sospecha de
EVOP>°. Se han identificado factores predisponentes, como el uso de qui-
mioterapia previa (agentes alquilantes: ciclofosfamida, mitomicina C), di-
solventes organicos (tricloroetileno), infeccién por VIH, tabaco y escleroder-
mia, entre otras.

Clinica

Las manifestaciones clinicas son similares a la HAP. La presencia de
hipoxemia basal, hipoxemia grave al esfuerzo, ortopnea, acropaquias y fac-
tores predisponentes deben hacernos sospechar EVOP.
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Pruebas complementarias

— Ecocardiografia: puede mostrar datos de HP indistinguibles de otras
formas.

— Cateterismo cardiaco derecho: HAP precapilar con presion capilar
pulmonar (PCP) normal. No se debe realizar test vasodilatador agudo
por riesgo de edema agudo pulmonar.

— Pruebas de funcion respiratoria: volimenes pulmonares normales con
DLCO < 50%. Se considera muy sensible pero poco especifica, pues
también esta presente en la HP del grupo 3 o en formas asociadas al
gen TBX4.

— Prueba de esfuerzo cardiopulmonar: patron de HAP con una despro-
porcion entre la severidad hemodinamica y el grado de alteracion de
los parametros funcionales y ventilatorios. Incluso en casos de escasa
severidad hemodindmica podemos observar una ineficiencia ventila-
toria grave®,

- Radiografia de torax: datos inespecificos de HAP (dilatacion de cavi-
dades derechas y aumento de calibre de arterias pulmonares princi-
pales). Tras el inicio del tratamiento vasodilatador podemos encontrar
signos de edema pulmonar con engrosamiento del intersticio peri-
broncovascular y septal periférico, o presencia de derrame pleural.

—Tomografia computarizada multidetector (TCMD): se ha convertido
en los ultimos anos en la prueba diagnostica no invasiva de eleccion.
La TCMD puede mostrar signos de HAP comunes a otras causas, pero
ademas es capaz de identificar hallazgos tipicos de la EVOP: a) opaci-
dades pulmonares en vidrio deslustrado (con distribucion nodular
centrolobulillar o geografica); b) presencia de lineas septales y c) ade-
nopatias mediastinicas e hiliares de tamano patologico (con un eje
corto > 1 cm). Los signos mas frecuentemente encontrados son las
lineas septales y adenopatias mediastinicas (Fig. 1). Se asume que el
estudio de TCMD es muy sugestivo de EVOP si se encuentran > 2
hallazgos de los citados como claves en el diagndstico (presente en el
75-92% de los pacientes). Sin embargo, una TCMD poco expresiva no
excluye la enfermedad, ya que algunos pacientes no muestran ningu-
no de los hallazgos radiologicos descritos’. Las caracteristicas de la
TCMD pueden modificarse en el tiempo, debiendo repetirse en caso de
sospecha de EVOP no confirmada.

— Estudio genético: es obligatorio si se sospecha EVOP. El gen EIF2AK4
es el unico que se ha asociado con la entidad, mostrando una heren-
cia autosomica recesiva y penetrancia completa’. La presencia de
variantes patogénicas bialélicas en EIF2AK4 se ha objetivado en todos
los casos de EVOP familiar y en un 9-25% de las EVOP esporadicas.
En Espafa se han identificado una elevada proporcion de casos
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Figura 1. Paciente con enfermedad venooclusiva pulmonar y los tres signos radio-
légicos. A: dilatacién del fronco de la arteria pulmonar (AP) y adenopatias medias-
finicas en localizacién subcarinal e hiliares bilaterales. B: dilatacién de cavidades
cardiacas derechas con relacion VD:VI > 0,9, hipertrofia de la pared del ventriculo
derecho e inversién del sepio interventricular. C: extensa afectacién en vidrio deslus-
frado nodular centrolobulillar (flecha) y lineas septales (flecha curval.

VD: ventriculo derecho; VI: ventriculo izquierdo.
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hereditarios en pacientes de etnia gitana asociados a este gen, proba-
blemente en relacion con la elevada consanguinidad, la multiparidad
y la edad temprana de gestacion’.

— Histologico: predominio del remodelado poscapilar (hiperplasia inti-
mal, obliteracion luminal y muscularizacion de venas septales y pre-
septales, y dilatacion y congestion capilar). A pesar de su sensibilidad
y especificidad, la biopsia pulmonar esta contraindicada en pacientes
con HAP debido al riesgo de complicaciones graves.

Diagnéstico

El diagnostico de certeza requiere uno de los siguientes criterios:

— Histoldgico.

— Presencia de variante patogénica bialélica en el gen EIF2AK4.

— Desarrollo de edema agudo pulmonar en respuesta a vasodilatadores
pulmonares, habiendo descartado la elevacion de la PCP.

— Presencia de tres caracteristicas radiologicas tipicas en TCMD en un
contexto clinico adecuado.

Pronéstico y tratamiento

La EVOP presenta una supervivencia libre de trasplante pulmonar de
dos afos. Es por ello por lo que todos los pacientes deben ser valorados en
una unidad de trasplante pulmonar desde el momento del diagndstico, in-
cluyéndose en lista de espera si presentan mala evolucion o deterioro respi-
ratorio tras inicio de tratamiento vasodilatador'-. No existe una escala de
riesgo especifica para guiar el tratamiento de los pacientes con EVOP, por lo
que en la practica la valoracion del riesgo se realiza de forma idéntica a otras
formas de HAP. Sin embargo, debemos tener en cuenta algunas peculiari-
dades de esta entidad (Fig. 2).

— Debemos diferenciar el mecanismo del deterioro funcional:

« Hemodinamico: pacientes con severidad hemodinamica sin insu-
ficiencia respiratoria significativa en reposo, en los que debemos
iniciar lentamente vasodilatadores especificos.

« Respiratorio: pacientes con leve elevacion de las presiones pulmo-
nares, pero insuficiencia respiratoria grave. En esta circunstancia
el tratamiento vasodilatador pulmonar no mejora e incluso puede
empeorar la situacion clinica. Por ello, debemos optimizar la oxige-
noterapia, desescalar tratamiento vasodilatador si este desencadend
el deterioro e incluir en lista de espera de trasplante. En caso de
cambios clinicos, debemos valorar el mecanismo subyacente, ya que
puede variar en el tiempo.
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PFR: DLCO < 50% con volimenes
pulmonares normales

Estudio genético: variante patogénica
bialélica en gen EIF2AK4

TCMD: Vidrio deslustrado, lineas septales
y adenopatias mediastinicas e hiliares

|

Sospecha de EVOP

— Valoracion en unidad

de trasplante pulmonar
- Inclusion en lista si deterioro
respiratorio o mala evolucion

Rehabilitacion cardiaca

Mecanismo predominante del deterioro clinico

[ [

Hemodinamico Mixto

L |
T

— Vasodilatadores pulmonares en monoterapia
de inicio, a dosis bajas con titulacion lenta
- Oxigenoterapia si desaturacion basal o al esfuerzo
|
— Evitar triple terapia vasodilatadora

|
Durante la titulacion de vasodilatadores pulmonares:
— Mantener dosis diuréticas méaximas toleradas
— Monitorizacion de saturacion de O, y datos de congesti
pulmonar semanales
— Valoracion de hipoxemia al esfuerzo cada 3-4 seman

|
[ 1
Deterioro respiratorio Estabilizacion

—En caso de uso de via de las prostaciclinas: epoprostenol iv

i6n

as

I

Respiratorio

- Oxigenoterapia a flujos
altos
— Valorar reducir
vasodilatadores
pulmonares si su
modificacion desencadend
el deterioro respiratorio
— Inclusion en lista de
trasplante pulmonar

Revision conjunta en
unidad de hipertension
pulmonar y unidad de

trasplante pulmonar

cada 3-6 meses en
funcion de la situacion
de riesgo

Buen control

inclusion y
preferenciacion en
lista de espera

— Oxigenoterapia Continuar con dosis
a flujos altos de mantenimiento:
— Intensificar - Revision cada 3-6 meses en
tratamiento diurético unidad de hipertension pulmonar
— Reducir en funcion de la situacion de riesgo
vasodilatadores |
i | |
Contactar con . .
unidad de trasplante Mantlen.e s,e"‘?“dad
hemodinémica y
pulmonar para

situacion de alto riesgo
|

Contactar con unidad
de trasplante pulmonar

hemodinémico y situacion
de bajo riesgo
|
Revision cada 3 -6 meses
en unidad de hipertension

para inclusion en lista
de espera

pulmonar

Figura 2. Algoriimo de manejo en caso de sospecha de EVOP.

EVOP: enfermedad venooclusiva pulmonar; PFR: pruebas de funcién respiratoria;
DLCO: difusién de monéxido de carbono; TCMD: tomografia computarizada
multidetector; iv: infravenoso.
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—Fl tratamiento vasodilatador debe iniciarse en monoterapia a dosis
bajas, con titulacion lenta y siempre asociado a diuréticos a dosis
altas para prevenir el desarrollo de edema pulmonar. Si presenta bue-
na tolerancia y mantiene riesgo intermedio-alto, se puede valorar
tratamiento combinado, aunque es preferible evitar la triple terapia.

—En caso de requerir el uso de prostaciclinas es preferible el epoproste-
nol por su corta vida media.

- Debemos realizar una monitorizacion estrecha de la saturacion de
oxigeno porque los vasodilatadores pueden producir un deterioro del
intercambio gaseoso por dos mecanismos: a) aumentar el desequili-
brio ventilacion-perfusion debido a la disminucion de la DLCO cuyo
unico tratamiento es la oxigenoterapia, y b) edema pulmonar incluso
sin datos de congestion en la exploracion, debiendo intensificar el
tratamiento diurético y reducir los vasodilatadores pulmonares.

En pacientes con sospecha de EVOP no confirmada debemos tener las

mismas consideraciones terapéuticas.
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Capitulo 18

Cribado de la hipertension
pulmonar en la esclerosis
sistémica

PE. Carreira y W. Hinojosa Camargo

Generalidades

La hipertension arterial pulmonar (HAP) es una de las complicaciones
mas graves de la esclerosis sistémica (ES) y constituye, junto con la enferme-
dad pulmonar intersticial difusa, una de las principales causas de muerte en
la enfermedad. La prevalencia de la ES-HAP es muy variable (5-35%), sien-
do algo mas elevada en la ES cutdnea limitada que en la difusa. La super-
vivencia de los pacientes con ES-HAP es del 52% a los tres anos, por lo que
un diagnostico precoz y un tratamiento agresivo es de vital importancia.

Factores de riesgo para hipertensién arterial pulmonar
en esclerosis sistémica

La HAP se ha asociado a mayor tiempo de evolucion de la enfermedad,
edad avanzada, alteraciones en la capilaroscopia, telangiectasias, calcinosis,
ulceras isquémicas digitales, anticuerpos anticentromero (+) y en menor
medida anti-U3-RNP, anti-Th/to y anti-U1-RNP.

Una difusion de monoxido de carbono (DLCO) baja, asociada a una
capacidad vital forzada (CVF) normal y una relacion CVF/DLCO > 1,6 son
parametros asociados al desarrollo de hipertension pulmonar (HP). Por ello
se ha empleado como uno de los ejes centrales del cribado de la enfermedad
en la esclerosis sistémica.

Cribado de hipertensién pulmonar en pacientes
con esclerosis sistémica

Las manifestaciones clinicas al inicio de la HAP son inespecificas y
pueden confundirse facilmente con otras manifestaciones de la enfermedad.
La elevada prevalencia y mortalidad, ademas de la posibilidad de mejorar el
prondstico con tratamiento dirigido hacen necesario un cribado periodico
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de esta complicacion. Actualmente se emplean herramientas multidimen-
sionales, que combinan datos clinicos, analiticos y ecocardiograficos, siendo
necesario para el diagnostico final un cateterismo cardiaco derecho (CCD)
diagnéstico. Las herramientas mas utilizadas son el protocolo DETECT' y
el protocolo ASIG. Ambos han demostrado ser eficaces para la deteccion
precoz de la ES-HAP.

El protocolo DETECT se emplea para todos los pacientes con ES. Incluye
ocho variables y un arbol de decision en dos etapas. En la etapa 1 se calcula
el riesgo con seis variables clinicas (relacion CVF/DLCO, telangiectasias,
anticuerpos antinucleares, fragmento N-terminal del péptido natriurético
tipo B (NT-proBNP), 4cido drico y desviacion derecha en el ECG), mediante
un nomograma o calculadora online (www.detecthap). Si la suma de estos
factores es >300, se recomienda realizar ecocardiograma transtordcico. En
la etapa 2, a la puntuacion obtenida en la etapa 1 se le suman los puntos
obtenidos de dos variables ecocardiograficas (area de la auricula derecha y
velocidad de regurgitacion tricuspidea) y, si el total es > 35 se recomienda
realizar un CCD. En la figura 1 y figura 2 se muestra un ejemplo del modo
en que se utiliza.

El protocolo ASIG tiene dos componentes: el A (pruebas de funcion
respiratoria) y el B (NT-proBNP). El A esté presente si la DLCO es < 70% del
predicho, con una relacién CVF/DLCO de al menos 1,8; y el B esté presente
si el NT-proBNP es > 210 pg/ml. En este modelo, el cribado es positivo si el
componente A, el componente B o ambos estan presentes, siendo negativo
cuando ambos estan ausentes. A todos los pacientes con cribado positivo
se les realiza ecocardiograma, ademas de otras pruebas para excluir otras
posibles causas de HP. El diagnostico siempre debe confirmarse con CCD.
El cribado se debe realizar anualmente en todos los pacientes siguiendo las
recomendaciones de las guias clinicas. Asimismo, en caso de sintomas o
insuficiencia cardiaca derecha se debe realizar estudio estructurado de HP?.
No se recomienda al cribado basado en una sola prueba.

Diagnéstico diferencial de la hipertensién pulmonar
en la esclerosis sistémica

En caso de que el cribado resulte positivo se debe hacer un estudio
estructurado que permita hacer un diagnostico diferencial de los subtipos
de HP que a menudo se solapan, destacando la enfermedad intersticial, la
disfuncion diastolica, la enfermedad tromboembolica y la HAP con remode-
lado venular predominante (fenotipo enfermedad venooclusiva pulmonar).
El diagnostico preciso es fundamental para proporcionar el tratamiento
adecuado’. En la figura 3 se propone un algoritmo diagndstico.
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Cribado positivo, sospecha de HP

Descartar HP tipo III Descartar HP tipo II
- PFR: CVF < 70%, - Funcion ventricular izquierda
FEV1 < 50%, < 50%, presencia de
CVF/DLCO < 1,6 valvulopatias, obesidad, DM,
—TAC térax: afectacion —— HTA
intersticial > 20% — Dilatacion de AI > 30 ml/m?
— Gammagrafia V/Q descartar - Septo interventricular > 12 mm,
HPTEC fibrilacion auricular al
‘ diagnostico
No i i No
Hipoxemia severa, PAPm > 20 mmHg,
CVF/DLCO < 1,6, PCP > 15 mmHg
signos radiologicos de EVOP ‘

Si CCDy PCP entre 13y 15
con factores de riesgo
considerar test de
sobrecarga con suero salino

Si
HP poscapilar,
si RVP > 3 UW
considerar HP
combinada
Hipertension pulmonar
de tipo I

Figura 3. Diagnéstico diferencial de los subtipos de hipertensién pulmonar (HP)
en los pacientes con esclerosis sistémica (ES). Al resultar el cribado positivo se
debe evaluar la posibilidad de HP tipo Il y fipo llI.

PFR: pruebas de funcién respiratoria; CVF: capacidad vital forzada; FEV1: volu-
men espiratorio forzado el primer segundo; DLCO: difusién pulmonar de mondxi-
do de carbono; TC: tomografia computarizada; HPTEC: hipertensién pulmonar
fromboembélica crénica; DM: diabetes mellius; HTA: hipertension arterial; Al:
auricula izquierda; EVOP: enfermedad venooclusiva pulmonar; PAPm: presion
arferial pulmonar media; PCP: presion capilar pulmonar; RVP: resistencia vascular
pulmonar; CCD: cateterismo cardiaco derecho.
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Capitulo 19

Hipertension pulmonar
secundaria a cardiopatia
izquierda. Diagnéstico
diferencial con la
hipertension arterial
pulmonar

P Caravaca Pérez y J.F. Delgado Jiménez

Hipertensién pulmonar y cardiopatia izquierda.
Fisiopatologia

— La hipertension pulmonar (HP) asociada a cardiopatia izquierda (gru-
po 2) es la forma mas frecuente de HP. Determina el cuadro clinico y
el prondstico en el paciente con insuficiencia cardiaca (Ic) e influye
en la valoracion pre-trasplante cardiaco (TXC)'.

— El desencadenante inicial es un aumento en la presion de llenado del
ventriculo izquierdo, que produce una elevacion «pasiva» de la presi-
on arterial pulmonar media (PAPm), con objeto de mantener un gra-
diente transcapilar pulmonar (GTP) normal, suficiente para facilitar
el flujo de la circulacion pulmonar. Sin embargo, la elevacion crénica
de la presion capilar pulmonar (PCP) puede causar una excesiva va-
soconstriccion con o sin remodelado vascular que puede producir un
aumento «desproporcionado» de la PAPm, anadido al componente
pasivo”. La HP reactiva produce disfuncion de ventriculo derecho (VD)
y, al final, disminucion del volumen minuto e Ic derecha.

Conceptos hemodinamicos

— Actualmente, para caracterizar mejor a los pacientes con HP del gru-

po 2 se pueden considerar parametros hemodinamicos adicionales:

+ Resistencia vascular pulmonar (RVP): integra la funcion del VD. Se
emplea en la definicion de todas las formas de HP precapilar.

« GTP (PAPm — PCP): esta influenciado por los cambios en la PCP y
en el volumen sistolico.

+ Gradiente diastolico pulmonar (GDP = PAP diastolica y la PCP) es
menos sensible a la volemia y parece reflejar mejor el remodelado
vascular pulmonar.
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—Los valores asociados a un componente precapilar con impac-
to en eventos clinicos serian: RVP > 3 UW, GTP > 12 mmHg y
GDP > 7 mmHg.

Diagnéstico diferencial con hipertensién arterial pulmonar

— La clasificacion actual distingue tres entidades principales dentro de
la HP del grupo 2: 1) HP debida a Ic con fraccion eyeccion (ICFE)
preservada, 2) HP secundaria a ICFE reducida, y 3) HP debida a en-
fermedades valvulares. En los dos tltimos grupos no suelen existir
dudas’.

- Distinguir entre HP debida a ICFE preservada (ICFEp) o hiperten-
sion arterial pulmonar (HAP) puede ser extremadamente dificil,
especialmente en pacientes de edad avanzada o que presenten fac-
tores de riesgo cardiovascular. Dadas las marcadas diferencias en
las estrategias de tratamiento, la distincion entre ambas es funda-
mental®.

— Se recomienda determinar la probabilidad pretest de HP del grupo 2
(Tabla 1).

— Aunque la definicion de HP causada por cardiopatia izquierda conl-
leva la necesidad de un estudio hemodinamico, generalmente el
estudio ecocardiografico proporciona informacion suficiente para
un manejo clinico adecuado. En pacientes con una probabilidad
intermedia de ICFEp puede ser necesario un estudio hemodinamico
para confirmar el diagnostico, si coexisten factores de riesgo para
HAP (p. €j., esclerodermia), enfermedad tromboembdlica y/o en
aquellos con afectacion del VD, siempre que pueda influir en el
manejo clinico.

—En presencia de disfuncion diastélica del ventriculo izquierdo, la pre-
sion de llenado ventricular puede ser normal o limitrofe (13-
15 mmHg), sobre todo en pacientes tratados con diuréticos. En este
contexto, una prueba de provocacion mediante ejercicio o una sobre-
carga de volumen puede desenmascarar disfuncion diastélica «ocul-
ta» (Fig. 1).

Tratamiento

- Los vasodilatadores pulmonares selectivos han tenido un efecto nega-
tivo o neutro en la HP secundaria a cardiopatia izquierda y por tanto
no se recomiendan.

— Con frecuencia, la HP de la ICFE reducida es reversible con farma-
cos, al menos parcialmente, ya que predomina el componente pa-
sivo. Por ello, la optimizacion del tratamiento médico, asi como la
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Tabla 1. Probabilidad prefest de hipertension pulmonar secundaria a cardiopatia

izquierda

Caracteristicas

Alta

probabilidad

Probabilidad

intermedia

Baja
probabilidad

Edad

Obesidad, hipertension
arterial, dislipidemia,
diabetes/intolerancia

a la glucosa

Intervencion

cardiovascular previa*
Fibrilacion auricular

Hipertrofia ventricular

izquierda

ECG

Ecocardiograma

Ergoespirometria

Cardio-RM

> 70 afios

> 2 factores

Si

Permanente

Presente

BCRIHH,
criterios de HVI

Dilatacion Al,
disfuncion
diastolica

> grado 2

Leve elevacion
VE/VCO, slope;
VO

Ratio AI/AD
>1

60-70 afos

1-2 factores

No

Paroxistica

No

HVI leve

No dilatacion
Al disfuncion
diastolica
< grado 2

Elevacion
VE/VCO, slope
o VO

< 60 afos

Ninguno

No

No

No

Normal o
signos de HVD

No dilatacion
AL B/é< 13

Slope VE/VCO,
normal.
No VO

No alteraciones
cavidades
izquierdas

*Enfermedad coronaria, cirugia valvular previa y procedimientos no quirtrgicos, incluyendo

intervenciones percutaneas.

AL auricula izquierda; AD: auricula derecha; BCRIHH: bloqueo completo rama izquierda; ECG:
electrocardiograma; HVI: hipertrofia ventricular izquierda; VE: ventilacion minuto;
VCO,: produccién de dioxido de carbono; VO: ventilacion oscilante; RM: resonancia magnética.

terapia de resincronizacion, reducen de forma significativa la PCP
y secundariamente la PAPm. La optimizacion del tratamiento mé-
dico precisa en ocasiones de un ciclo inotrépico (dobutamina, mil-
rinona o levosimendan).
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CCD en centro experto
PCP 13-15 mmHg PCP > 15 mmHg

Baja Probabilidad Baja Probabilidad

probabilidad intermedia probabilidad intermedia
i o alta i o alta
HP precaplar HP-ICFEp no HP-ICFEp HP ICFEp
descartada probable confirmada
1. Considerar test sobrecarga volumen Considerar
2. Considerar otras pruebas (cardio- PTDVI
RM, ergoespirometria)

Figura 1. Evaluacién hemodinémica de hipertension pulmonar secundaria a
insuficiencia cardiaca con fraccion de eyeccion preservada (HPACFEp).
CCD: cateferismo cardiaco derecho; PTDVI: presion telediastélica ventriculo
izquierdo; PCP: presién capilar pulmonar; RM: resonancia magnética.

Manejo del paciente con insuficiencia cardiaca avanzada
e hipertension pulmonar candidato a trasplante

— La HP secundaria a Ic avanzada es un factor de riesgo de morbimor-
talidad tras TXC (fallo precoz del injerto). Un GTP > 12 mmHg y/o
RVP > 2,5 UW tras estudio vasodilatador son factores de riesgo.

—En los candidatos a TXC, la evaluacion hemodindmica es imprescin-
dible previa optimizacion del tratamiento farmacoldgico (Fig. 2).

— Se recomienda realizar un estudio vasodilatador si: presion arterial
pulmonar sistolica (PAPs) > 50 mmHg y GTP > 15 mmHg o
RVP > 3 UW". Para ello se emplea nitroprusiato, 6xido nitrico, sildena-
filo e iloprost.

—Tras el estudio vasodilatador, una gran parte de los pacientes pasan
a la categoria de HP «reversible» y pueden ser incluidos en lista de
espera. Se recomienda vigilancia hemodindmica en lista de espera
cada 3-6 meses.
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Cateterismo derecho tras optimizar
el tratamiento médico por parametros clinicos

GTP: 12 mmHg
RVP: 2,5 UW
Igual o menor Mayor
I I
Reevaluacion 6 meses Cateterismo
Lista de espera farmacologico

v v

Reversible o riesgo Irreversible
«aceptable» |

| Optimizacion tto. oral o iv,

Reevaluacion cada 3 meses, incluso medidas de soporte
tratamiento vasodilatador, circulatorio, guiadas por
lista de espera monitorizacion hemodinamica

Reversible Irreversible

0 bajo riesgo y de riesgo alto

Lista de espera

v v

Contraindicacion formal Si la situacion lo permite
para trasplante reevaluar en unos meses

Figura 2. Evaluacion hemodindmica del paciente con insuficiencia cardiaca
avanzada candidato a trasplante cardiaco (Hospital Universitario 12 de Octubre).
GITP: gradiente transcapilar pulmonar; RVP: resistencias vasculares pulmonares;
UW: unidades Wood: tto.: tratamiento.
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— Si el paciente presenta cifras de HP de riesgo tras estudio vasodilatador,
valorar tratamiento intensivo farmacoldgico inotropico y vasodilatador
(oral o intravenoso), que finalmente pueda transformar su HP en «re-
versible». En caso de persistencia de HP de riesgo, se puede considerar
el implante de dispositivos de asistencia mecénica (balon de contrapul-
sacion intraadrtico y dispositivos de asistencia ventricular).

— Se debe considerar una contraindicacion relativa aquellos pacientes
que tras las medidas anteriormente descritas tienen una RVP > 5 UW,
un GTP > 16-20 mmHg, sobre todo si alguna de las dos determina-
ciones coexiste con una PAPs > 60 mmHg.
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Capitulo 20

Hipertension pulmonar
asociada a trastornos
respiratorios cronicos
o hipoxemia

A. Ruiz Martin y V. Lluz Pérez

Definicién y clasificacion

La hipertension pulmonar (HP) leve-moderada frecuentemente compli-
ca el curso de los pacientes con distintas enfermedades pulmonares croni-
cas. La prevalencia de HP asociada a enfermedad pulmonar cronica aumen-
ta con la gravedad de la enfermedad de base. Cuando es severa (1-5% de los
casos), supone una reduccion de la capacidad funcional, empeoramiento de
la calidad de vida, mayor insuficiencia respiratoria y peor prondstico. La
etiologia de la HP en la enfermedad respiratoria cronica es compleja y mul-
tifactorial.

La definicion hemodinamica de la HP secundaria a enfermedades res-
piratorias y la clasificacion clinica actualizada en el dltimo simposio inter-
nacional en HP se resume en la tabla 1.

La HP es frecuente y tiene un importante impacto en el prondstico en
los pacientes con fibrosis pulmonar y fibrosis-enfisema, y por tanto se debe
realizar una busqueda activa de HP ante deterioro clinico significativo.

La apnea del sueno se considera una comorbilidad, es necesario descar-
tar otras causas en presencia de HP severa. Es recomendable el tratamiento
con presion positiva continua de las vias respiratorias o medidas higiénico-
-dietéticas.

El sindrome de hipoventilacion-obesidad (SHO), puede ser un inductor
de HP severa en relacion con la hipoventilacion cronica, y aproximadamen-
te la mitad de los pacientes con SHO presentan HP. Es necesario descartar
SHO en pacientes con HP con hipercapnia en la gasometria e indice de masa
corporal > 30, asi como valorar tratamiento con ventilacion no invasiva.

Los pacientes que tienen indicacion de oxigenoterapia crénica domici-
liaria deben cumplir correctamente el uso del oxigeno, en flujos adecuados
en reposo y al deambular, y sobre todo se tiene que monitorizar periodica-
mente para verificar que se esta cumpliendo el objetivo.
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Tabla 1. Definicion hemodinémica de la hipertensién pulmonar (HP) asociada
a frastomos respiratorios /o hipoxemia

o

Enfermedad respiratoria sin HP <21 mmHg o 21-24 mmHg y RVP < 3 UW
Enfermedad respiratoria con HP  21-24 mmHg y RVP > 3 UW o 25-35 mmHg

Enfermedad respiratoria con HP > 35 mmHg 0 > 25 mmHg con IC < 2 1/min/m?
grave

IC: indice cardiaco; PAPm: presion arterial pulmonar media; RVP: resistencia vascular pulmonar;
UW: unidades Wood.

Diagnéstico

Ante la sospecha de HP, un estudio de tomografia computarizada (TC)
con contraste puede ayudar a la evaluacion diagnostica y la clasificacion
de la enfermedad. El aumento de tamano de la arteria pulmonar, la hi-
pertrofia del ventriculo derecho (VD) y el aumento de la relacion VD-ven-
triculo izquierdo pueden sugerir un diagnostico de HP. Las pruebas com-
plementarias deben realizarse o repetirse cuando el paciente esté
clinicamente estable, ya que las exacerbaciones pueden aumentar signi-
ficativamente la HP.

Es importante destacar que el desarrollo de HP grave es en gran medida
independiente de la espirometria, pero suele ir acompanado de una reduc-
cion significativa de la capacidad de difusion pulmonar de mondxido de
carbono (DLCO), hipoxemia e hipocapnia.

Dada la edad y habitual comorbilidad de los pacientes con enfermedades
respiratorias cronicas, en la evaluacion de la sospecha de HP en la enferme-
dad pulmonar es necesario considerar globalmente:

— Presencia o ausencia de factores de riesgo de hipertension arterial
pulmonar (HAP) (esclerodermia, VIH, cardiopatias congénitas), hi-
pertension pulmonar tromboembolica cronica (HPTEC) o cardiopatia
izquierda (fundamentalmente insuficiencia cardiaca con fraccién de
eyeccion preservada).

— Evolucion y ritmo de progresion de la enfermedad y de la insuficiencia
respiratoria.

— Pruebas funcionales respiratorias con pletismografia y DLCO.

— Estudio de sueno y/o capnografia si se sospecha apnea del suefo o
SHO. Gasometria arterial basal o con el flujo de oxigeno que utilicen.

- Fragmento N-terminal del péptido natriurético tipo B (NT-proBNP),
electrocardiograma (ECG) y ecocardiografia.

—TC de térax con contraste o0 gammagrafia ventilacion/perfusion.
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Sospecha clinica de HP grupo 3:
— Sincopes de repeticion

- Insuficiencia cardiaca derecha
— Disnea desproporcionada

- Desdoblamiento 2R, soplo IT

\

—TC de torax con contraste/gammagrafia V/Q
— PFR con DLCO, GAB

— Analitica con NT-proBNP
—EIT
- Optimizacion de Datos de HP en el ETT +:
tratamiento de la No Discordancia PFR y clinica
enfermedad base - DLCO disminuida no explicada Ginicamente
- Descartar otras causas: por afectacion del parénquima
infecciones, TEP, AOS, — NT-proBNP elevado
cardiopatia izquierda, etc. - Datos de HP en TC
¢ St
No D n
escartar: Si .
S A
—HP grupo II grup

L No
Datos de HP con disfuncion del VD en ETT

\

Considerar CCD en unidad de HP

Figura 1. Diagrama de diagndstico de la hipertension pulmonar [HP) en pa-
cienfes con patologia respiratoria crénica.

AOS: apnea obstructiva del suefio; ETT: ecocardiograma transfordcico;

DLCO: capacidad de difusion pulmonar de monéxido de carbono; GAB: gaso-
mefria arterial basal; HP: hipertensién pulmonar; HPTEC: hipertensién pulmonar
fromboembélica crénica; IT: insuficiencia fricuspidea; NTproBNP: fragmento
N-erminal del péptido natriurético fipo B; PFR: pruebas de funcién respiratoria;
TC: tomografia computarizada; TEP: embolia de pulmén; VD: ventriculo derecho;
V/Q: ventilacién/perfusion.

— La ergoespirometria nos permite definir mejor el perfil de la situacién
del paciente (perfil de vasculopatia o consumo de la reserva ventila-
toria).

— Ante datos sugerentes de HP grave con disfuncion de VD se realizara
un cateterismo cardiaco derecho (CCD).

En la figura 1 se muestra el diagrama para el abordaje diagnostico.
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Tabla 2. Indicaciones de realizacién del cateterismo cardiaco derecho

— Paciente con HP grave y disfuncion del VD en ETT que puedan ser subsidiarios de
tratamiento especifico o inclusion en ensayos clinicos especificos disenados en este
contexto

— Valoracion prequirtrgica de trasplante pulmonar o cirugia reductora de volumen

- Empeoramiento clinico, limitacion progresiva del ejercicio y/o anomalias
en el intercambio de gases no atribuibles o insuficiencia ventilatoria

HP: hipertension pulmonar; VD: ventriculo derecho; ETT: ecocardiograma transtordcico.

Con respecto al CCD, se realiza fundamentalmente cuando sus resulta-
dos pueden conllevar un cambio en el manejo terapéutico. Las indicaciones
de cateterismo cardiaco derecho en este contexto se resumen en la tabla 2.

Diagnéstico diferencial

Si se confirma que el paciente presenta HP precapilar habra que realizar
un diagnostico diferencial con HAP coincidente con la enfermedad respira-
toria como comorbilidad. En la tabla 3 se muestran los criterios a favor de
la HP grupo 1 o la HP grupo 3 en funcion de las pruebas complementarias.
Siempre hay que excluir la HPTEC con comorbilidad respiratoria.

Tratamiento de la hipertensién pulmonar del grupo 3

Dado el impacto significativo de la HP severa en pacientes con enferme-
dad pulmonar, los pacientes que pudieran ser subsidiarios de trasplante de
pulmon deben ser referidos a una unidad de trasplante pulmonar.

El manejo de la HP del grupo 3 debe realizarse por los neumologos
integrados en la unidad multidisciplinaria de HP. Los pacientes con escle-
rodermia y enfermedad intersticial pulmonar son una excepcion a estas
recomendaciones, los vasodilatadores pulmonares se utilizan en presencia
de HP por el componente de vasculopatia subyacente y son subsidiarios de
un manejo individualizado.

En los pacientes con HP severa y/o disfuncion severa del VD o donde
hay dudas sobre la indicacion del tratamiento de la HP, se recomienda la
derivacion a un centro de HP para permitir una evaluacion cuidadosa y
considerar las terapias para la HAP de forma individual.

Uso de tratamiento vasodilatador pulmonar

Actualmente no existe ningtin farmaco vasodilatador pulmonar au-
torizado para la HP del grupo 3. Se puede plantear inicio de tratamiento
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Tabla 3. Diagndstico diferencial entre hipertension pulmonar (HP) grupo Ty grupo 3

Criterios a favor Criterios a favor

de grupo 1 de grupo 3

Extension de la enfermedad pulmonar

Normal o levemente alterada  Pruebas Moderada o gravemente alterada
FEV1 > 60% predicho funcionales FEV1 < 60% predicho

FVC > 70% predicho respiratorias FVC < 70% predicho

DLCO disminuida en relacion DLCO disminuida acorde

con cambios obstructivos/ con cambios obstructivos/
restrictivos restrictivos

Ausencia o leve afectacion TACAR de torax ~ Afectacion caracteristica

Perfil hemodinamico
HP moderada o grave CCD y ETT HP moderada o grave

Pruebas complementarias

Presentes Factores de riesgo  Ausentes
HAP

Datos de reserva Test de esfuerzo Datos de reserva respiratoria

hemodinamica disminuida: cardiopulmonar  disminuida:

— Reserva respiratoria — Reserva respiratoria
conservada disminuida

— Pulso de oxigeno disminuido — Pulso de oxigeno normal

~ Curva relacion VE/VCO, ~ Curva relacién VE/VCO,
elevada normal

— Saturacion venosa mixta de — Saturacion venosa mixta de
oxigeno en el limite inferior oxigeno por encima del limite

- Disminucion o estabilidad inferior
de PaC0, durante el - Aumento de la PaCO, durante
ejercicio el ejercicio

FEV1: volumen espiratorio forzado el primer segundo; FVC: capacidad vital forzada; DLCO: capacidad
de difusion de mondxido de carbono; TACAR: tomografia axial computarizada de alta resolucion;
CCD: cateterismo cardiaco derecho; VE/VCO,: relacion ventilacion/carbénico; PaCO,: presion parcial
de didxido de carbono.

especifico en centros expertos en pacientes con disfuncion grave del VD y
en pacientes en lista de espera de trasplante pulmonar. La primera opcion
terapéutica en general bien tolerado son los inhibidores de la fosfodiesterasa
5 (iPDE-5) (no existe ningin ensayo clinico que lo respalde). El treprosti-
nil inhalado es el tnico vasodilatador pulmonar que ha demostrado una
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HP grupo 3

i

Valorar derivar a unidad de Tx pulmonar
si es candidato

Tratar su enfermedad de base

y comorbilidades
Seguimiento en consulta
de neumologia i Si

<«—— (HP grave con disfuncion del VD?

Derivar a neumologia en centro
experto de HP

l

Valorar inicio de iPDE-5

i

Seguimiento en consulta de HP
Valorar asociar prostaciclinas inhaladas
(treprostinil si disponibilidad) en pacientes
en LE de Tx pulmonar que persisen en
situacion de alto riesgo pese a iPDE-5

Figura 2. Algoritmo terapéutico de la hipertensién pulmonar (HP) grupo 3.
Tx: trasplante; VD: veniriculo derecho; iPDE-5: inhibidor de la fosfodiesterasa 5;
LE: lista de espera.

mejoria en la distancia recorrida en el test de la marcha de los 6 minutos
(T6M) y ausencia de efectos adversos significativos en este contexto.

La reduccion de la DLCO y la severidad de la insuficiencia respiratoria
no se modifican con el tratamiento farmacoldgico de la HP, se busca funda-
mentalmente aliviar los signos y sintomas propios de la disfuncion del VD
(sincopes, edemas, astenia y dolor toracico).

En el inicio del tratamiento vasodilatador pulmonar se vigilara de forma
muy estrecha el incremento de la insuficiencia respiratoria. Se recomienda
al paciente que monitorice la saturacion periférica de oxigeno y se le informa
sobre la necesidad de flujo de oxigeno para mantener una saturacion de O,
> 90%. Si la saturacion cae mas de un 10% debe suspender el tratamiento.

El algoritmo terapéutico se contempla en la figura 2.
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Seguimiento

Al inicio del tratamiento, el paciente serd evaluado cada 15 dias. Segin
respuesta y tolerancia se espaciaran las revisiones. Durante el seguimien-
to cada tres meses monitorizaremos efectos secundarios conocidos de la
medicacion pautada, saturacion de oxigeno, NT-proBNP, ECG y T6M. El
ecocardiograma y el CCD se realizaran segtin los cambios detectados en los
parametros no invasivos.
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Capitulo 21

De la embolia pulmonar
aguda a la enfermedad
tromboembélica cronica

S. Huertas Nieto y C.A. Quezada loaiza

Generalidades

En el seguimiento ambulatorio tras una embolia pulmonar (EP) es nece-
sario evaluar a los pacientes en cuanto a las posibles consecuencias a largo
plazo de la enfermedad tromboembolica venosa, como el sindrome postrom-
bético (en pacientes con trombosis venosa profunda), la enfermedad trombo-
embolica cronica (ETEC) y la hipertension pulmonar tromboembdlica cronica
(HPTEC). La limitacion al ejercicio fisico en pacientes que han padecido una
EP implica la conjuncion de varios elementos ademas del material trombético
residual en el arbol pulmonar, tales como el desacondicionamiento muscular,
particularmente el exceso de peso corporal, asi como la comorbilidad asocia-
da’. De hecho, es frecuente la coexistencia con enfermedades cardiopulmo-
nares previas que hacen dificil discernir el papel del material trombético re-
sidual presente. Es importante conocer determinados factores de riesgo que
aumentan la susceptibilidad de HPTEC (Tabla 1).

Hipertensién pulmonar tromboembélica crénica

En cohortes prospectivas la incidencia de HPTEC a los dos afios tras una
EP sintomatica oscila entre el 0,7 y el 6%, lo que representa una incidencia
acumulada media del 3,4% (intervalo de confianza del 95%: 2,1-4,4%)".
Esta entidad tiene un curso agresivo e incapacitante, con un mal pronosti-
co a corto-medio plazo, dependiendo en mayor o menor medida de la capa-
cidad de adaptacion del ventriculo derecho y del tratamiento recibido.
El diagnostico de HPTEC se debe considerar en tres escenarios:
— Durante el seguimiento de pacientes con EP previa que presentan li-
mitacion funcional.
— Tras un episodio agudo de EP donde los datos radioldgicos, ecocardio-
graficos y clinicos sugieren cronicidad.
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Tabla 1. Factores de riesgo para desarrollar hipertension pulmonar fromboembélica
crénica (HPTEC)/enfermedad tromboembdlica cronica

Hallazgos al diagnostico

Ecocardiografia con PSAP > 60 mmHg

Ecocardiograma/TC: VD dilatado o con
datos de sobrecarga de presion

TC: trombos centrales

Inicio de sintomas > 2 semanas al
evento indice

TC con datos de HPTEC
Eventos tromboembdlicos recurrentes

Embolia pulmonar con alta carga
trombdtica y/o trombos centrales

Enfermedades mieloproliferativas

Historia previa o actual de neoplasias

Esplenectomia

Enfermedad inflamatoria intestinal

Osteomielitis
Sindrome antifosfolipido

Hipotiroidismo en tratamiento
sustitutivo

Vias centrales permanentes, catéteres
de derivacion ventriculo-atrial,
marcapasos

Infecciones cronicas
Factor VIII > 230 UI/dl

Grupo sanguineo 0

PSAP: presion sistolica de la arteria pulmonar; TC: tomografia computarizada; VD: ventriculo
derecho.

- En pacientes asintomaticos tras una EP, pero coexistiendo factores de

riesgo para el desarrollo de HPTEC.

El momento optimo para valorar datos sugerentes de HPTEC sera en
los 3-6 meses posteriores al evento agudo, habiendo asegurado una cor-
recta anticoagulacion al menos tres meses. El ecocardiograma transtoraci-
co (ECOTT) debe solicitarse en aquellos pacientes con sospecha clinica de
hipertension pulmonar como método no invasivo de cribado. En el caso de
la HPTEC la gammagrafia ventilacion/perfusion (V/Q) cobra especial impor-
tancia, dado que un resultado negativo descarta una etiologia secundaria
a obstruccion tromboembolica durante el proceso diagnostico, por lo que
es utilizada como método de cribado. Sin embargo requiere confirmacion
con una técnica de imagen que establezca el componente obstructivo en-
contrado en el rbol vascular pulmonar. La tomografia computarizada (TC)
toracica multicorte caracteriza la enfermedad, dado que permite localizar el
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Tabla 2. Coracteristicas de la enfermedad tromboembélica crénica (ETEC) vy la
hipertension pulmonar tromboembélica crénica [HPTEC)

Criterio diagnostico HPTEC ETEC

Sintomas Disnea de esfuerzo Disnea de esfuerzo
Hipertension pulmonar En reposo Ausencia en reposo
CCD de ejercicio PAPm/GC slope
> 3 mmHg:]-1*min-1
Gammagrafia V/Q Defectos de perfusion Defectos de perfusion
Angiografia pulmonar Lesiones tipicas de Lesiones tipicas de
0 TC pulmonar HPTEC HPTEC
Ergoespirometria Ineficiencia ventilatoria  Ineficiencia ventilatoria
1 disminucion de VO, Desacondicionamiento
pico fisico
Ecocardiograma Datos indirectos de HP ~ Ausencia de datos de HP
Descartar patologia

izquierda y/o valvular

Anticoagulacion Al menos 3 meses Al menos 3 meses

CCD: cateterismo cardiaco derecho; PAPm: presion arterial pulmonar media; V/Q: ventilacion/
perfusion; TC: tomografia computarizada; VO,: volumen consumido de oxigeno; HP: hipertensién
pulmonar; GC: gasto cardiaco.

material trombotico en el interior de las arterias pulmonares y su extension.
Permite ademas valorar con precision los cambios cronicos en la pared de
las arterias pulmonares y evaluar la existencia de circulacion colateral.
Ademas, con esta técnica se evalda el grado de perfusion en mosaico del
parénquima pulmonar y valora otras alteraciones asociadas en el medias-
tino y parénquima pulmonar.

Enfermedad tromboembélica crénica sin hipertension
pulmonar en reposo

La ETEC se define como la persistencia de limitacion funcional, defectos
de perfusion en la gammagrafia V/Q e imagenes sugerentes de obstrucci-
on trombdtica cronica en un TC de arterias pulmonares tras > 3 meses
de anticoagulacion correcta, sin criterios hemodindmicos de hipertension
pulmonar (HP) (Tabla 2).

Se desconoce la incidencia de la ETEC, aunque probablemente esta
infradiagnosticada y presenta una incidencia superior a la HPTEC. Sin
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Disnea tras EP

ACO efectiva > 3 meses

— Pruebas de funcion respiratoria

—-ECOTT
f — Gammagrafia V/Q —l

Gammagrafia V/Q + Gammagrafia V/Q -
- Angio-TC — Estudio de otras causas
- CCD basal
|

v v

ETEC HPTEC
PAPm < 25 mmHg PAPm > 25 mmHg
oRVP <3 oRVP>3

— Ergoespirometria
- CCD de ejercicio

— Ineficiencia
ventiladora
- Hemodinamica
ejercicio alterada
Sesion multidisciplinar
+ Criterios de operabilidad
- Tratamiento médico
- Seguimiento clinico - Tromboendarterectomia
- ACO indefinida — Angioplastia pulmonar

Figura 1. Algorimo diagnéstico de la hipertensién pulmonar fromboembélica
crénica [HPTEC) y la enfermedad tfromboembolica crénica (ETEC).

EP: embolia pulmonar; ACO: anticoagulacién oral; ECOTT: ecocardiograma
franstorécico; V/Q: ventilacion/perfusién; angioTC: angiotomografia computari-
zada; PAPm: presion arterial pulmonar media; RVP: resistencia vascular pulmonar;
CCD: cateferismo cardiaco derecho.

embargo, no existe una respuesta a si la ETEC representa un estadio previo
a la HPTEC. El algoritmo diagnostico de esta entidad es similar a la HPTEC,
siendo los resultados del estudio hemodindmico basal el elemento diferen-
ciador (Fig. 1).

La ergoespirometria se ha convertido en una herramienta fundamental
para el diagnostico y seguimiento de estos pacientes. Los datos de ineficiencia
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ventilatoria (tales como una pendiente de la curva ventilacion minuto [VE]/
produccién de diéxido de carbono [VCO,] aumentada, el aumento de los
equivalentes CO, en el primer umbral o una cinética patologica de la presion
parcial de diéxido de carbono exhalado) son frecuentes en pacientes con
ETEC, de forma similar a la HPTEC. El estudio hemodinamico de esfuerzo es
una de las pruebas que mayor interés suscita para el estudio de esta entidad.
Una de las incognitas en el ejercicio es establecer el comportamiento de la
presion capilar pulmonar, dada la dificultad de medida en esfuerzo. Por todo
ello, una aproximacion que goza de mayor consenso en la actualidad es la
presencia de un incremento presion arterial pulmonar media (PAPm)/gasto
cardiaco (GC) superior a 3 mmHg:1"!'min~! y/o PAPm > 30 mmHg junto
a resistencia vascular pulmonar > 3 UW en el pico maximo de ejercicio. Si
bien esta respuesta se puede considerar patologica por las comparaciones en
poblacion sana, no es capaz de discernir si se debe a vasculopatia pulmonar
y/o0 el componente obstructivo, o por otro lado es secundario a disfuncion
diastolica por elevacion de presiones de llenado izquierdas’.
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Capitulo 22

Endarterectomia pulmonar
M. Lépez-Cude, J.L. Pérez Vela y R. Arboleda Salazar

La tromboendarterectomia (TEA) pulmonar es el tratamiento de elec-
cion para pacientes con hipertension pulmonar tromboembdlica cronica
(HPTEC). Su objetivo principal es la extraccion del material obstructivo de
las arterias pulmonares. En casos seleccionados, se puede plantear realizar
TEA en pacientes con enfermedad tromboembolica cronica sin hipertension
pulmonar’.

Consideraciones preoperatorias

— Situacion de anticoagulacion y terapia puente para la cirugia.

— Reconocer posibles trombos intracavitarios.

— Presencia de filtro de vena cava inferior.

- Uso de vasodilatadores pulmonares.

— Reconocimiento de pacientes con mayor riesgo de inestabilidad he-
modindmica’:
« Hipertension pulmonar (HP) severa y disfuncion moderada-grave

del ventriculo derecho (VD).

« Presion diastolica final del VD > 15 mmHg.
« Insuficiencia trictspide severa.
+ Resistencia vascular pulmonar (RVP) > 1.000 dinas-seg-cm™.
 Indice cardiaco (IC) < 1,5 /min/m?.

Criterios de operabilidad

La operabilidad de los pacientes con HPTEC esta determinada por mal-
tiples factores (Fig. 1) y siempre tras una valoracion multidisciplinaria por
un equipo experto.

En un equipo quirdrgico con experiencia se considera accesible hasta
un nivel de afectacion IIT o nivel segmentario (Fig. 2).
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Clase funcional: II-IV Aceptacion y
T6M, NT-proBNP expectativa del paciente
PAPm 25 il ST
- inas \ / casos, resultados...
Operabilidad

Accesibilidad quirdrgica —v \ Experiencia del grupo
Nivel segmentario multidisciplinario

Correlacion entre obstruccion
y severidad de la HP Comorbilidad

Figura 1. Criterios para la indicacion de cirugia.

TOM: test de la marcha de los & minutos; NTproBNP: fragmento N-erminal del
pépfido natriurético tipo B; PAPm: presién arterial pulmonar media; RVP: resisten-
cia vascular pulmonar; HP: hipertension pulmonar.

" Nivel I Nivel I~ B Nivel Il ™ Nivel IV

Figura 2. Niveles de afectacion v obsfruccién.
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Anestesia e intraoperatorio

Premedicacién

Titular con precaucion para aliviar la ansiedad. Evitar la depresion
respiratoria que puede empeorar la hipertension pulmonar. Algunos auto-
res recomiendan evitar el uso de benzodiazepinas y opioides. Administrar
oxigeno suplementario en aquellos que sean premedicados y monitorizar
saturacion arterial de oxigeno.

Monitorizacién y accesos vasculares para la cirugia

En general se prefiere la canalizacion de los accesos vasculares cen-
trales antes de la induccion anestésica. Se implantara el catéter de arteria
pulmonar (CAP) sin enclavamiento del catéter. Descartar previamente la
presencia de trombos intracavitarios en el ecocardiograma transtoracico
(ETT) o transesofagico (ETE).

— Monitorizacion convencional: electrocardiograma, presion arterial

no invasiva, saturacion de oxigeno en la sangre y presion parcial de
(0, final espirada.

— Presion arterial invasiva (idealmente arteria femoral).

— Catéter venoso central.

— CAP y monitor de gasto cardiaco.

— Espectroscopia cercana al infrarrojo (NIRS)/INVOS®.

— Monitor de profundidad anestésica/BIS®.

— Ecocardiografia transesofagica.

- Sonda esofégica de temperatura.

- Sonda de temperatura vesical o rectal.

Induccién y mantenimiento de la anestesia

El principal objetivo es el garantizar la adecuada funcion del VD y el
mantenimiento de la presion de perfusion coronaria (Tabla 1).

El uso de nitroglicerina o nitroprusiato con la intencion de reducir las
RVP debe evitarse, dada su baja efectividad en los casos de HPTEC. Ade-
mas, pueden presentar interaccion con inhibidores de la fosfodiesterasa 5,
llevando a una marcada vasodilatacion sistémica y pérdida de la estabilidad
hemodinamica. En caso de necesidad, se podrian usar vasodilatadores pul-
monares inhalados (Tabla 1).

Intervencion quirdrgica e hipotermia profunda

Se suelen evitar los antifibrinoliticos debido al estado natural proco-
agulante de este grupo de pacientes. Adicionalmente, se suelen utilizar
durante el procedimiento dosis altas de corticosteroides (por su efecto
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Tabla 1. Objefivos hemodinamicos fras la induccién anestésica

Mantener RVS — Norepinefrina (0,05-1 mcg/kg/min)
1.900-2.400 dinas'seg:cm™/m? — Vasopresina (0,5-3 U/h)
Reducir RVP — Evitar hipoxia

— Evitar hipercapnia

— Evitar acidosis
— Evitar hipodistension/hiperdistension
— Vasodilatadores (ON, iloprost)

Soporte inotropico para IC > 2,0 — Adrenalina (0,03-0,3 mcg/kg/min)

y §v0, > 60 % — Dobutamina (2-20 mcg/kg/min)
— Milrinona (0,375-0,75 mcg/kg/min)
- Levosimendan (0,05-0,2 mcg/kg/min)

Ritmo y frecuencia cardiaca — Ritmo sinusal
— Frecuencia 80-100 lpm

IC: indice cardiaco; RVS: resistencias vasculares sistémicas; RVP: resistencias vasculares pulmonares;
ON: 6xido nitrico; Sv0,: saturacion venosa mixta de oxigeno.

antiinflamatorio y estabilizador de membrana), manitol (por su efecto diu-
rético y neutralizante de radicales libres) y barbitdricos (por su efecto anti-
convulsivante), con el fin de contrarrestar posibles complicaciones inflama-
torias cerebrales o sistémicas tras la intervencion. Los periodos de parada
cardiocirculatoria con hipotermia profunda (PCHP) se suelen limitar a un
maximo de 20 minutos, intercalando con periodos de reperfusion de 10 mi-
nutos. Se debe garantizar, mediante el uso de dispositivos como electroen-
cefalograma o BIS®, que la actividad cerebral es isoeléctrica. Asimismo, se
monitorizara la oximetria cerebral de superficie cortical (mediante uso de
NIRS/INVOS®) durante los periodos de PCHP.

Recalentamiento y desconexion del circuito de circulacién
extracorpérea

El recalentamiento suele requerir 90-120 minutos hasta llegar a la
normotermia y desconexion del circuito. La mejoria hemodinamica suele
ser muy significativa tras una TEA exitosa, mostrando incrementos muy
significativos del IC (cercano al doble respecto al inicial) y reduccion impor-
tante de la presion arterial pulmonar (PAP) y la RVP. Sin embargo, debido
al tiempo prolongado de pinzamiento adrtico y circulacion extracorporea,
suele ser necesario el uso de inotropicos y vasopresores durante el destete
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dela circulacion extracorporea. Los pacientes con enfermedad distal pueden
mantener PAP persistentemente altas tras la cirugia y presentan mayor
riesgo de descompensacion hemodinamica en el postoperatorio. Tras la
salida de bomba, se ajusta el soporte farmacologico y el ritmo cardiaco
para mantener un IC en torno a 2,0 I/min/m?, al mismo tiempo que se
regula la ventilacion alveolar y se descartan complicaciones pulmonares
derivadas de la intervencion, como el edema pulmonar de reperfusion o el
sangrado bronquial por lesion vascular. Un compromiso pulmonar grave
comprometera el éxito de la intervencion y requerird muy probablemente
de oxigenacion por membrana extracorporea (ECMO).

Técnica quirurgica

El procedimiento sigue cuatro principios bésicos: a) la endarterectomia
debe ser bilateral, debiendo acceder a ambos pulmones por esternotomia
media; b) se necesita una vision perfecta del arbol vascular pulmonar con
bypass cardiopulmonar y periodos de parada circulatoria, normalmente de
20 minutos, protegidos con hipotermia a 20 °C; ) la identificacion del pla-
no correcto de diseccion es crucial, y d) es esencial que la endarterectomia
sea completa.

Postoperatorio de endarterectomia pulmonar

El manejo postoperatorio de la TEA presenta una alta complejidad, por
lo que debe ser minucioso y dirigido a las complicaciones propias de esta
cirugia, sin olvidar que estos pacientes pueden presentar cualquier compli-
cacion, propia de cualquier cirugia cardiaca*’.

Soporte ventilatorio

EVOLUCION RESPIRATORIA €NORMAL»

— Pauta de sedoanalgesia segtin protocolo habitual.

— Conexion a ventilacion mecénica (VM) en ventilacion mandatoria
continua (ventilacion mecénica convencional) o ventilacion por vo-
lumen control regulado por presion, con los pardmetros iniciales:
Vt 6 ml/kg, frecuencia 12-18/min, presion de final de espiracion
positiva (PEEP) 8-10 cmH,0.

— Mantener una estrategia orientada a la prevencion del edema pulmo-
nar de reperfusion (EPR):

« Forzar diuresis, para balance hidrico equilibrado.
« Uso sistematico de PEEP.
- No hay evidencia del uso de esteroides.
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- Si la evolucion global y respiratoria es favorable se progresara con
los pardmetros de VM. Fundamental una adecuada fisioterapia res-
piratoria.

—En ocasiones, tras extubacion aparece hipoxemia, que puede ser ex-
presion de atelectasias, EPR, sobreinfeccion respiratoria y requerir
oxigenoterapia de alto flujo, ventilacion mecénica no invasiva (VMNI)
o incluso la reintubacion y reconexion a VM.

EVOLUCION CON INSUFICIENCIA RESPIRATORIA POSTOPERATORIA

Fenémeno de «robo» de arteria pulmonar

Ocasiona alteracion de la relacion ventilacion/perfusion. Oxigenotera-
pia y soporte ventilatorio ajustado a la situacién de intercambio gaseoso
del paciente.

Edema pulmonar de reperfusién

Causado por alta permeabilidad. Aparece en el 20-60% de pacientes. El
espectro de gravedad varia desde las formas leves (hipoxemia leve) hasta la
insuficiencia respiratoria con criterios de sindrome de dificultad respiratoria
aguda (SDRA) grave e incluso hemorragia alveolar masiva (poco frecuente).

El tratamiento del EPR establecido es:

- VM y oxigenoterapia, similar a la de cualquier SDRA. Realizar VM
«protectora»: Vt < 6 ml/kg, Paw plateau < 26-28 cmH,0 y Driving
pressure < 15, PEEP ajustada.

— Vasodilatadores inhalados: usarlos en los que la hipoxemia no res-
ponde a las medidas convencionales: ¢xido nitrico inhalado o iloprost
inhalado.

— Medidas de reclutamiento alveolar.

— Forzar diuresis para obtener balances hidricos negativos, segin tole-
rancia hemodinamica.

—Formas leves de EPR postextubacion pueden solucionarse mediante
VMNI.

—ECMO: en pacientes refractarios a las medidas terapéuticas mencio-
nadas:

« Venovenoso: EPR con criterios de SDRA grave: presion arterial de
oxigeno/fraccion inspirada de oxigeno (Pa0,/Fi0,) < 100 mmHg
con PEEP > 5 cmH,0. Tras maniobras de reclutamiento. Si no es
posible realizacién de prono, se realizaran maniobras de recluta-
miento por presion.

« Venoarterial: considerar si inestabilidad hemodinamica o fracaso
de VD.
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Hemoptisis

— Comprobar estado de la anticoagulacion. Ajustar e incluso retirar
anticoagulante.

— Valorar realizar fibrobroncoscopia para identificar origen de sangrado.

— Lo mas rentable puede ser la arteriografia de arterias bronquiales y/o
arterias pulmonares y la embolizacion selectiva, si es posible.

Hipertensién pulmonar residual

La incidencia de HP residual es del 5-35% (PAP media > 25 mmHg o
RVP superiores a 300 dinas-seg-cm™>/m?).

Manejo hemodinémico. Fracaso ventricular derecho

EVOLUCION HEMODINAMICA «NORMAL»

El perfil hemodinamico mas frecuente post-TEA es el descenso sustan-
cial e inmediato de la PAP y normalizacion de las RVP. Las medidas estan
dirigidas a evitar y/o minimizar el fracaso del VD mediante la optimizacion
de la funcion ventricular y presiones de llenado.

—Todos los pacientes deben ser monitorizados desde el quiréfano me-

diante catéter de Swan-Ganz.

— Realizar un seguimiento estrecho de la PAP, GC y saturacion venosa
central de oxigeno (SatvcO,), para identificar a los pacientes en ries-
go. Debe restringirse la frecuencia del registro de la PCP por el dafio
potencial sobre la linea de sutura de la arteria pulmonar.

— Mantener una precarga adecuada (presion venosa central [PVC]
< 15 mmHg) mediante un aporte razonable de fluidos, ajustado a la
cuantia de la diuresis y al estado de la funcion pulmonar.

— Soporte inotrépico-vasopresor con dobutamina y norepinefrina, con
el objetivo de mantener un incremento limitado del IC, que no debe
ser mayor a 3 |/min/m? para evitar el edema de reperfusion. Se debe
mantener también una presion arterial media (PAM) > 70 mmHg.

FRACASO DEL VENTRICULO DERECHO

El manejo terapéutico esté dirigido a mantener el GC, con el objetivo de
obtener adecuados pardmetros de perfusion tisular: SatvcO, 2 70%, niveles
de acido lactico normales y diuresis > 0,5 ml/kg/h. Para ello, hay que tener
en cuenta:

— Optimizacion de la precarga derecha: PVC/presion arterial diastolica:

>10y < 15 mmHg.
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— Mantenimiento del ritmo sinusal.

— Soporte inotrépico, preferentemente con dobutamina. Soporte vaso-
presor con norepinefrina, con los siguientes objetivos:
« IC adecuado, pero no superior a 3 1/min/m?.
« PAM > 70 mmHg,

— Correccion de la acidosis metabolica.

— Utilizacion de vasodilatadores pulmonares selectivos:

+ 1.° Oxido de nitrogeno inhalado, mientras se mantenga la ventilaci-
6n mecdnica. Dosis de 5 ppm hasta 20 ppm.

+ 2.° iloprost inhalado.

+ 3. sildenafilo iv: iniciar 10 mg c/8 horas. Aumentar dosis segiin
tolerancia.

+ Sildenafilo oral. 20 mg cada 8 horas como dosis inicial.

Tanto en pacientes con fracaso ventricular derecho como aquellos con
afectacion predominante del ventriculo izquierdo, refractarios a tratamiento
con soporte circulatorio farmacologico, hay que plantear el implante y uso
del sistema de ECMO venoarterial.

Anticoagulacién y manejo hematolégico

La anticoagulacion debe iniciarse lo antes posible, generalmente a las
24 h de cirugia. Si bien no hay consenso general, parece razonable iniciar
la anticoagulacion con heparina de bajo peso molecular. En los pacientes
en los que hay signos de hipoperfusion tisular, datos de coagulopatia y/o
sangrado que hagan necesario el control estricto de la anticoagulacion y/o
su eventual reversion, o si existe insuficiencia renal grave, se optara por la
heparina sodica iv en perfusion continua.
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Capitulo 23

Angioplastia de arterias

pulmonares

M.T. Veldzquez Martin, A. Albarrén Gonzdlez-Trevilla
y F. Sarnago Cebada

La angioplastia con balon de las arterias pulmonares (ABAP) es una
alternativa terapéutica en pacientes con hipertension pulmonar trombo-
embolica cronica no operable o con hipertension pulmonar residual tras
la cirugia, consiguiendo un beneficio hemodinamico y funcional, una re-
duccion de biomarcadores, de los requerimientos de medicacion especifica
y oxigenoterapia y un remodelado inverso del ventriculo derecho'?. La
supervivencia a cinco anos supera el 95%°. Las guias European Society of
Cardiology (ESC)/European Respiratory Society (ERS) actuales confieren una
recomendacion IIA a la ABAP*,

Preparacién preprocedimiento

— Radiografia de torax postero-anterior (PA) y lateral previo a la ABAP.

— Optimizacion hemodinamica:

+ Si indice cardiaco < 2 I/min/m? y/o0 una presion de auricula derecha
> 20 mmHg iniciar dobutamina iv £ epoprostenol iv.
+ Si insuficiencia cardiaca derecha administrar diuréticos iv.

— Suspender anticoagulacion con farmacos anti-vitamina K 48 h an-
tes del procedimiento, sustituyéndolo por heparina de bajo peso molecular
(HBPM) a dosis anticoagulante. No administrar HBPM la mafiana del pro-
cedimiento.

Procedimiento de angioplastia pulmonar

— Administrar O, si es preciso durante el procedimiento, para saturacion
> 95%.

— Realizar primero cateterismo derecho basal: riesgo del procedimiento
de ABAP dependiente de situacion hemodinamica.

— Acceso mas favorable: vena femoral (mejor manipulacion catéteres y
menor radiacion al operador).
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— Introductor 7 Fr, para insertar catéter de Swan-Ganz.

— Heparina sodica iv a dosis 80-100 Ul/kg, para un tiempo de coagu-
lacién activado (ACT) 200-250 s.

~ Detener el procedimiento si caida de la saturacion de O, (Sat0,) > 4%
o si aparece hemoptisis. Si precisa, protamina iv segtin ACT.

— Lesiones diana: membranas, bandas o estrechamiento brusco en
ramas lobares, segmentarias y subsegmentarias. Las obstrucciones
completas y las lesiones tortuosas son las de mayor riesgo de com-
plicacion.

- Dividir el intervencionismo en multiples procedimientos, para dis-
minuir la aparicion de edema de reperfusion (ERP). Empezar por los
l6bulos inferiores.

—En el primer procedimiento, si la presion arterial pulmonar media
(PAPm) > 35 mmHg, tratar un maximo de tres ramas segmentarias,
para evitar ERP.

— Actuacién en un tnico lébulo si PAPm > 35 mmHg. Si PAPm
< 35 mmHg puede actuarse en dos l6bulos en una misma sesion. No
recomendamos actuar sobre los dos pulmones en una misma sesion.

Material

— Catéteres guia 6-8 Fr de arterias coronarias: MP, JR 4, AR, JL. 3,5 04.
— Guias de angioplastia coronaria de 0,014 pulgadas, preferiblemente
poliméricas, con bajo peso en la punta, tipo Pilot 50® 0 Whisper®.

— No se recomiendan guias agresivas con alto gramaje en la punta.
« La Knuckle-wire technique disminuye el riesgo de perforacion.

- Balén muy proximo a la punta de la guia, para cruzar las membranas.

— Dilatacion de las estenosis con balones distensibles o no distensi-
bles. Tamafio maximo del balon < 80% del tamano del vaso (de 1,5-
10 mm, segun tamaro de la rama).

- No recomendado balones de corte. No estd indicado el implante de
stent.

— Pueden utilizarse técnicas similares a las de angioplastia coronaria
(kissing balloon, uso de prolongadores de catéter guia, etc.).

— Se recomienda el uso técnicas de imagen intracoronaria o guia de
presion solo para dudas diagnosticas'.

Manejo posprocedimiento

- Si hay complicaciones intraprocedimiento (hemoptisis significativa,
extravasacion a parénquima pulmonar, desaturacion) monitorizar al
menos 24 h en cama de unidad coronaria.
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- Si no hay complicaciones el tiempo de ingreso recomendado pospro-
cedimiento (por riesgo de aparicion de ERP) es de:

+48 h si PAPm > 35 mmHg

+ 24 h si PAPm < 35 mmHg

- Durante el ingreso vigilar la aparicion de ERP o hemorragia pulmonar
mediante:

+ Monitorizacion de la SatO, con pulsioximetro.

o Si desaturacion descartar estas dos complicaciones y administrar
0, posprocedimiento, para Sat0,> 95% o > a la basal del paciente
antes de la ABAP.

» Radiografia de torax la tarde del procedimiento en bipedestacion, en
PA y lateral. Si PAPm > 35 mmHg repetir radiografia a las 48 h del
procedimiento, previo al alta.

— Anticoagulacion:

+ Reanudarla lo antes posible (alto riesgo de embolia de pulmon re-
currente). En ausencia de complicaciones durante la ABAP y sin
datos de ERP en la radiografia, reiniciar anticoagulacion la noche
del procedimiento con HBPM a dosis anticoagulante y reiniciar la
anticoagulacion oral antes del alta.

Procedimientos posteriores

Recomendamos 72 h minimo entre cada dos sesiones (para descartar
ERP). El objetivo es el tratamiento completo de todos los l6bulos, para
normalizar presiones pulmonares y retirar medicacion vasodilatadora
pulmonar. A mayor nimero de segmentos dilatados, mayor descenso en
la PAPm. Son necesarios 4-6 procedimientos/paciente para tratar todos
los 16bulos.

Manejo de complicaciones relacionadas con la angioplastia
con balén de las arterias pulmonares

Hemoptisis postangioplastia con balén de las arterias
pulmonares

Se debe a perforacion-rotura de la arteria pulmonar o extravasacion por
elevada presion de perfusion distal (Tabla 1). Suele ocurrir durante la propia
intervencion (Fig. 1). El sangrado procede los vasos tratados, por lo que el
protocolo que seguir difiere del de la hemoptisis espontdnea’ .

Edema de reperfusién o daiio parenquimatoso pulmonar

— Manejo segin gravedad. Existen cuatro grados de ERP (Tabla 2).
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Tabla 1. Complicaciones de la angioplastia con balén de las arterias pulmonares

(ABAP)

Intraprocedimiento

— Dano vascular pulmonar con/sin hemoptisis (tos/hemoptisis/desaturacion)
* Perforacion/rotura de arteria pulmonar por guia/balon
* Inyeccion de contraste a alta presion
« Extravasacion por aumento de perfusion distal en segmentos dilatados

— Diseccion arterial pulmonar

— Reaccion alérgica al contraste

— Reaccion adversa a la sedacion o al anestésico local

Posprocedimiento

— Dano parenquimatoso pulmonar (infiltrados pulmonares con/sin hemoptisis, con/
sin hipoxemia) (inicialmente llamado edema de reperfusion)
* Por «reperfusion» (edema y hemorragia)
« Por perforacion vascular

— Nefropatia por contraste

— Complicaciones del acceso vascular

Tabla 2. Grados de edema de reperfusion post-ABAP (angioplastia con balén de
las arterias pulmonares|

No sintomas. No infiltrado en radiografia de torax
Grado 2 Sintomas + desaturacion + infiltrado leve en radiografia
de térax. Mejora con ligero incremento en el aporte de O,
Grado 3 Sintomas + desaturacion + infiltrado moderado en radiografia
de térax. Precisa concentraciones elevadas de O, por mascarilla
para mantener SatO, Optima

Grado 4 Sintomas + desaturacion + infiltrado moderado-severo en
radiografia de torax. Requiere ventilacion con presion positiva
no invasiva y concentraciones elevadas de O, para mantener
Sat0, optima

Grado 5 Sintomas + desaturacion + infiltrado muy severo en la
(grave) radiografia de torax. Precisa ECMO y/o ventilacion mecanica

Sat0,: saturacion de oxigeno; ECMO: oxigenacion por membrana extracorpdrea.
Adaptada de Inami, et al., 2013°,
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Tratamiento
Hemoptisis leve Hemoptisis masiva
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Arteriografia pulmonar
Control de constantes urgente
Cuantificar hemoptisis v
Sangrado activo
Oxigeno para mantener v
saturacion basal ,
| Inflado balon prolongado
- (15 min) a baja presion
Revertir anticoagulacion (2-5 atm)
(protamina) v
| Persistencia del sangrado
VMNI v
(CPAP > BIPAP)
Repetir inflado de balon

en varias ocasiones

\/
I Persistencia del sangrado 1

Stent recubierto® Embolizacion con gelatina
bioabsorbible o coils
metalicos*

¢Persistencia del sangrado?

\ J
No St
Reiniciar anticoagulacion
tras 12 h de tdltimo esputo Cirugia

hemoptoico

*Segun disponibilidad

Figura 1. Tratamiento de la hemoptisis fras angioplastia con balén de las
arferias pulmonares (ABAP).

VMNII: ventilacién mecdnica no invasiva; CPAP: presion positiva confinua de las
vias respiraforias; BIBAP: sistema de bipresion positiva.
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—En todos los pacientes forzar balance hidrico negativo (diuréticos
orales/iv) y aumentar aporte de O, (gafas nasales/mascarilla/masca-
rilla con reservorio/0, alto flujo/ventilacion no invasiva con presién
positiva) para garantizar SatO, periférica > 95% o > a la basal del
paciente.

—En pacientes con ERP severo, si con estas medidas no se consigue
oxigenacion adecuada, valorar:
+Bolos de corticosteroides iv (500 mg de metilprednisolona/dia,

3 dias).

« Oxigenacion por membrana extracorporea (ECMO) venovenosa si
solo hay compromiso respiratorio o venoarterial si existe compro-
miso hemodinamico.

« Intubacion y ventilacion mecanica si persiste mala oxigenacion.
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Capitulo 24

Tratamiento farmacologico
de la hipertension pulmonar

tromboemboélica cronica
C. Pérez-Olivares Delgado

Anticoagulacién

Todos los pacientes con hipertension pulmonar tromboemboélica croni-
ca (HPTEC) deben recibir anticoagulacion permanente, siendo de eleccion
los antagonistas de la vitamina K (AVK). No existen datos suficientes para
recomendar anticoagulantes de accion directa (ACOD), aunque pueden
valorarse en caso de dificultad para el control del indice internacional nor-
malizado o en pacientes que ya recibian tratamiento crénico con ACOD
previamente.

Situaciones especiales:

- Sindrome antifosfolipido (anticoagulante lipico, anticardiolipina y
anti-B2-glucoproteina 1): debe utilizarse AVK. El uso de ACOD esta
contraindicado.

— Cancer activo: las heparinas de bajo peso molecular son de eleccion.
Puede valorarse el uso de ACOD (rivaroxaban o edoxabén), salvo en
cancer gastrointestinal.

Vasodilatadores pulmonares especificos

En los pacientes con hipertension pulmonar (HP) residual ligera (pre-
sion arterial media < 30 mmHg, resistencia vascular pulmonar < 4 UW y
remodelado favorable del ventriculo derecho en el ecocardiograma) no es
necesario iniciar tratamiento vasodilatador. Se realizara seguimiento clinico
(ecocardiograma transtoracico, test de la marcha de los 6 minutos, frag-
mento N-terminal del péptido natriurético tipo B y clase funcional) cada
12 meses de forma indefinida, valorandose opciones terapéuticas en caso
de deterioro. El tratamiento vasodilatador se considerara:

— Como puente a la tromboendarterectomia (TEA) en pacientes de alto

riesgo quirtdrgico: insuficiencia cardiaca, clase funcional IV o inesta-
bilidad hemodinamica.
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Diagnostico HPTEC
Anticoagulacion permanente
Si F Candidato a TEA T' No
TEA Si Candidato a ABAP No
Tratamiento vasodilatador
hasta la intervencion si
inestaAbil'ida.d ABAP Tratamiento
hemodindmica Tratamiento vasodilatador vasodilatador
concomitante en funcion guiado por
de situacion clinica objetivos
y hemodinamica ‘
Revision cada
3-6 meses
Estratificacion de
riesgo a los 6 meses
postintervencion
Valorar ABAP de
rescate tras TEA
Bajo Intermedio-bajo Alto/intermedio-alto
Sin HP residual HP ligera HP moderada-severa
No inicar No inicar . .
. . Inicar tratamiento
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. . vasodilatador
vasodilatador/ vasodilatador/ . L
) ) guiado por objetivos
valorar retirar valorar retirar
Revision cada Revision anual Revision cada
2 afios 3-6 meses
Valorar seguimiento
en su centro de
referencia

Figura 1. Esquema de fratamiento y seguimiento.
HP: hipertension pulmonar; HPTEC: hipertension pulmonar tromboembdlica cré-

nica; TEA: tromboendarterectomia; ABAP: angioplastia con balén de las arterias
pulmonares.
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- Durante la realizacion del programa de ABAP en pacientes con HP
moderada o severa.

—En caso de HP residual tras TEA o ABAP, en funcién de la situacion
de riesgo a los seis meses de la intervencion.

— En pacientes no candidatos a TEA o ABAP, realizando una titulacién
de farmacos guiada por objetivos segin la escala de riesgo utilizada
para la hipertension arterial pulmonar (HAP).

Se debe usar monoterapia de inicio'. A pesar de la ausencia de evidencia
cientifica, en caso de pacientes en riesgo intermedio o alto debemos realizar
tratamiento combinado con doble o triple terapia (estratificacion de riesgo
comun a la HAP). El riociguat es el farmaco de eleccion en pacientes con
HPTEC'. Debemos valorar el uso de inhibidores de la fosfodiesterasa 5 si
es necesaria una titulacion rapida o si existe intolerancia a riociguat por
efectos secundarios como la hipotension arterial. Si se requiere tratamiento
con prostaciclinas sistémicas, el treprostinil subcutaneo es de eleccion?,
evitando el uso de catéteres centrales. Si es necesario realizar una titulacion
rapida (situacion clinica y hemodinamica de alto riesgo) debemos optar por
el uso de epoprostenol intravenoso. Se debe realizar un seguimiento estruc-
turado en funcion de la presencia o no de hipertension pulmonar residual
y la situacion prondstica (Fig. 1).
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Capitulo 25

Implantacion y cuidados
de catéteres venosos

centrales
W. Hinojosa Camargo y F. lépez Medrano

Generalidades

La vida media del epoprostenol es de aproximadamente 2-3 minutos, lo
que hace necesario su administracion intravenosa continua; esta se puede
hacer por via periférica o por medio de un catéter venoso central perma-
nente.

Los catéteres venosos centrales mas utilizados son: catéteres tunelizados
tipo Hickman y catéteres centrales de insercion periférica (PICC) (Fig. 1).

Consideraciones generales en el implante de un catéter
venoso central

— Se debe considerar implante de catéter venoso central (CVC) si se es-
tima que la duracion de tratamiento es mayor de 15 dias'.

— Considerar subtipo de hipertension pulmonar (HP); en los casos que
la duracion total del tratamiento se estime menor de tres meses valo-
rar implante de PICC, si es mayor a tres meses valorar implante de
Hickman.

— Siempre que sea posible utilizar catéteres de una sola luz (para ambos
tipos) con sistemas cerrados.

Complicaciones asociadas a catéter venoso central

Complicaciones mecdnicas

Se relaciona con la pérdida de integridad de cualquiera de las partes del
catéter o derivadas de la técnica del implante (Tabla 1). Estas a su vez pue-
den ser: precoces (neumotorax, hematoma y oclusiones por acodamiento)
y tardias (oclusiones, extraccion accidental, fracturas y trombosis venosa).
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Tabla 1. Complicaciones mecénicas asociadas al catéfer venoso central, su
diagnéstico y fratamiento

Oclusion — Alarma de presiones - Descartar acodaduras
del catéter de bomba elevadas o0 pinzamiento del sistema
— Ausencia de — Cambio de bomba de infusion
disminucion del - Sino corrige, acudir a centro
volumen de liquido de de salud mas cercano para
infusion de la bomba administracion de tratamiento
con el paso de las horas por via periférica con la misma
programacion que tenia
previamente
Trombosis — Presencia de cordon — Retirada del catéter
venosa profunda rojo, en trayecto — Inicio de anticoagulacion a
venoso, aumento de dosis plenas durante tres meses
volumen en el miembro
afectado
- Confirmar siempre con
Doppler venoso
Interrupcion del - Alarmas en pantalla — Comprobar que el casete no
tratamiento principal de la bomba esté vacio, comprobar que el

sistema no esté roto o acodado.
Cambio de pilas. Si continia el
fallo, cargar de nuevo el casete y
utilizar bomba de repuesto

Desplazamiento - Pérdida de sujeccion — No reintroducir. Si no hay datos
del catéter, porcion de mala funcion, realizar Rx
externalizada mas control, si la punta se encuentra
evidente en VCS, mantener en vigilancia

- En caso de salida completa del
catéter administrar tratamiento
via intravenosa

Rx: radiografia; VCS: vena cava superior.

Consideraciones generales y manejo de complicaciones:

— En caso de presion alta u oclusion no realizar lavado de la via central
(equivale a un bolo de epoprostenol).

—En casos de oclusion, si no se resuelve con las medidas generales
debe acudir a su centro de salud mas cercano para la administracion
intravenosa de la medicacion utilizando la bomba a la misma dosis.
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Sospecha de infeccion sistémica
de CVC

Extraer hemocultivos:
1 venopuncion, 1 a través del CVC

Datos de infeccion grave
Inestabilidad hemodinamica
Paciente inmunodeprimido
Embolias sépticas
Tunelitis, exudado purulento
en el sitio de insercion

- Retl.r,a r cateter Si | No Mantener CVC y esperar
Administracion de epoprostenol resultados de cultivos
por via periférica B

Inicio de antibi6tico empirico:
meropenem 1 g/8 h +
vancomicina 1 g/12 h

o daptomicina 8 mg/kg/24 h

Cultivos positivos

No

Valoracion por servicio de
infecciosas
Antibiético de acuerdo con el
microorganismo aislado
y el tipo de infeccion

Considerar diagnostico
alternativo, valorar retirada
de antibitticos

Figura 2. Algoritmo de manejo de los infecciones asociadas a catéter venoso
central [CVC] en la hipertension arterial pulmonar.

Si existe mala funcion de la bomba debera cambiarla, si funciona mal
se debe administrar el tratamiento con la perfusion hospitalaria (debe
ir apuntada en el tratamiento).

Complicaciones infecciosas

Véase figura 2.
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INFECCIONES LOCALES

Dependiendo del tipo de catéter, puede estar localizado en el sitio de
implante en el caso de PICC o en el trayecto subcutaneo en los casos de
catéter Hickman (tunelitis).

— Manejo de las infecciones locales:

« Si presenta exudado purulento, obtener cultivo y retirar el catéter.

« En caso de tunelitis (datos de infeccion en el trayecto subcuténeo)
se debe retirar el catéter e iniciar tratamiento sistémico durante
7-10 dias y drenaje si procede.

— Infecciones sistémicas: el cuadro clinico cursa con fiebre, escalofrios
u otros signos de sepsis en presencia o no de datos locales de infec-
cion. La probabilidad aumenta cuando no hay otro foco infeccioso
identificado’.

INFECCIONES SISTEMICAS

— Bl tratamiento depende de la gravedad de la infeccion sistémica, la
presencia de complicaciones y comorbilidades del paciente (Fig. 1).
Se procedera a retirada del catéter en casos de inestabilidad hemo-
dinamica, datos de tunelitis o en caso de confirmacion diagnostica
con hemocultivos positivos. En estos casos se administraran las pros-
taciclinas por via periférica mediante bomba hospitalaria y se puede
plantear implante de nuevo CVC 72 horas después de la resolucion
de la infeccion, si cumple todos los siguientes criterios: ausencia de
fiebre o inestabilidad hemodinamica, resolucion de los signos locales
de infeccion y la negatividad de los hemocultivos de control.

- No se recomienda la técnica de bloqueo con antibidticos para tratar
de preservar el catéter. Siembre debe ser retirado.

- No se recomienda realizar cambios de catéter sobre guia.
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Capitulo 26

Manejo de las taquiarritmias
en el paciente con

o [ B4
hipertension pulmonar
L. Dominguez Pérez, M. Cristo Ropero y A. Cortés Beringola

Taquicardias en la hipertensién arterial pulmonar

Las taquiarritmias son un problema cada vez mas frecuente en pa-
cientes con hipertension pulmonar (HP), al incrementarse el volumen de
pacientes con esta patologia y su supervivencia.

— Taquicardias supraventriculares:

+ Un 6-8% de los pacientes presentaran algin episodio. Destacan la
fibrilacion auricular, el flutter auricular, la taquicardia auricular o
la taquicardia por reentrada intranodal (TRIN).

+Dado que el aumento de la contractilidad auricular es un impor-
tante mecanismo de compensacion en pacientes con un ventriculo
derecho (VD) no distensible, la pérdida de la contribucion auricular
puede tener consecuencias deletéreas en la funcion del VD.

« Bl control de frecuencia aislado no suele ser suficiente para conseguir
la mejoria del paciente, por eso restaurar el ritmo sinusal es clave.

« Estas arritmias suelen ser secundarias a:

o La dilatacion y cambios morfologicos de la auricula derecha (pre-
sién de la auricula derecha cronicamente aumentada).

o Isquemia miocérdica (aumento de consumo de oxigeno y peor
perfusion miocardica).

o Aumento de la actividad simpatica basal propia de la insuficiencia
cardiaca o la HP idiopatica.

o Fibrosis o escaras tras cirugias previas (cardiopatias congénitas
especialmente).

o Alteraciones tiroideas.

o Alteraciones ionicas.

— Taquicardias ventriculares:

« Son poco frecuentes.

+ Obligan a descartar la compresion extrinseca del tronco coronario
izquierdo por parte de una arteria pulmonar dilatada.
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Paciente con HP y taquicardia de QRS estrecho
0 QRS > 120 ms igual al QRS en ritmo sinusal

No ‘ Si

¢(QRS regular? <e— ¢Inestabilidad hemodinamica?* —» CVE urgente

|
Sty No Si sospecha que el
ATP/ADP ivt nodo AV participa en
‘ el circuito de la
taquicardia (posible
+ * TRIN) — probar antes
ATP/ADP ivt

Interrupcion brusca  Persistencia de la taquicardia

v v

TRIN Flutter Fibrilacion auricular/Flutter
o taquicardia o taquicardia o taquicardia auricular con
auricular sensible auricular conduccion AV variable

a adenosina | ; |
Valorar indicacion de anticoagulacion
como en cualquier paciente

v

Restaurar el ritmo sinusal lo antes
posible — CVE preferentetS?

v

Sustrato favorable Si ¢Cardioversion a No
para ablacion (TRIN, <« ritmo sinusal? (hasta
Flutter auricular) tres intentos)
St Control de FC
No (digitalizacion)

Valorar amiodarona  EEF y ablacion desde
de mantenimiento el primer episodio Si sustrato favorable

Figura 1. Maniobras diagndsticas y fratamiento de las taquicardias supraventri-
culares en pacientes con hipertensién pulmonar (HP).

*|nestabilidad hemodindmica: descenso sinfomdtico de la PAS > 30 mmHg

o PA < 90/50 mmHg asociada a disfuncién orgénica [disminucién del nivel de
conciencia, hipoperfusién periférica, acidosis lactica, oligoanuria o fracaso renal).
TRepetir bolos cada 1-2 minutos en dosis creciente de atepodin (ATP): 5, 10, 15,
20 mg o adenosina (ADP): 6, 12, 18 mg.

HValorar ETE si es necesario.

$Valorar impregnacién previa con 300 mg de amiodarona infravenosa para
aumentar las probabilidades de éxifo.

1Solo en casos en los que la respuesta ventricular esté controlada y exista buena
folerancia hemodindmica [escasa o nula disfuncién de VD) se podria evitar de CVE
y esperar a la cardioversién farmacolégica (amiodarona en perfusién).

CVE: cardioversion eléctrica; TRIN: faquicardia por reenfrada intranodal; ATP: frifosfa-
to de adenosina; ADP: difosfato de adenosina; AV: auriculoventricular; FC: frecuencia
cardiaca; EEF: estudio electrofisiolégico; PAS: presién arterial sistélica; PA: presion
arterial; ETE: ecocardiograma transesofégico; VD: ventriculo derecho.
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Las taquiarritmias son causa frecuente de descompensacion aguda en
estos pacientes, que tienen escasa reserva fisiologica. Por ello requieren un
abordaje prioritario, incluso aunque el paciente inicialmente mantenga la
estabilidad hemodinamica.

—La aparicion de estas arritmias puede indicar progresion de la en-
fermedad. Por ello, tras el tratamiento en fase aguda se requiere la
reevaluacion completa del riesgo y un seguimiento estrecho, con un
plan definido para evitar las recurrencias.

— Los puntos clave en el tratamiento de las arritmias serian (Fig. 1):

« Realizar un electrocardiograma de 12 derivaciones y si el paciente
esta suficientemente estable realizar maniobras diagnosticas para
filiar el tipo de arritmia.

+ Restaurar el ritmo sinusal de forma rapida debe ser una prioridad
en todos los pacientes. La cardioversion eléctrica (tras la realizacion
de un ecocardiograma transesofagico en aquellos casos que fuese
necesario) es el método de eleccion. En casos seleccionados se podria
esperar a ver el efecto de los farmacos antiarritmicos.

+ Se deben evitar los farmacos frenadores del nodo auriculoventricular
o antiarritmicos con efecto inotrépico negativo (betabloqueantes y
calcioantagonistas), ya que pueden deteriorar el estado hemodina-
mico del paciente.

+ La adenosina y la amiodarona intravenosa (en infusion lo més lenta
posible) son seguros.

« La digoxina tiene un papel limitado y su uso es controvertido, si
bien en caso necesario podria ser utilizada para el control de la
frecuencia cardiaca.

« Tras la cardioversion se deben evitar las recurrencias mediante el ini-
cio de farmacos antiarritmicos. Los pacientes que tengan un sustrato
abordable con garantias de éxito desde el punto de vista invasivo
(TRIN y flutter comtin) son candidatos a ablacion con radiofrecuen-
cia desde el primer episodio.

« Valorar el inicio de anticoagulacion como en cualquier otro paciente.
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Capitulo 27

Complicaciones mecanicas

de la hipertension pulmonar
J. Nuche Berenguer y M.T. Veldzquez Martin

Introduccién: el aneurisma de la arteria pulmonar

De manera paralela al incremento en la supervivencia de los pacientes
con hipertension pulmonar (HP), ha aumentado el niimero de pacientes
que desarrollan un aneurisma de la arteria pulmonar (AAP). Este se define
como una dilatacion de la arteria pulmonar mayor de 40 mm (medido
mediante tomografia computarizada [TC]) o resonancia magnética, en el
plano axial)'*. La prevalencia del AAP entre pacientes con HP es de hasta el
37%". El objetivo de este capitulo es describir las potenciales complicaciones
relacionadas con el AAP y proponer un protocolo de manejo para estas.

Cribado del aneurisma de la arteria pulmonar y cirugia
profilactica de reseccién

Se recomienda incluir la medicion de la arteria pulmonar en los proto-
colos de seguimiento con ecocardiograma transtoracico de los pacientes con
HP. Se reserva la realizacion de TC para aquellos pacientes que presenten
sintomas o signos que sugieran la presencia de una complicacion (dolor
toracico, signos de insuficiencia cardiaca izquierda, disfonia, neumonias de
repeticion, signos de isquemia en pruebas de deteccion de isquemia, disfun-
cion ventricular izquierda) o para aquellos pacientes asintomaticos cuyo di-
ametro arterial medido por ecocardiograma sea > 37 mm (en nuestra serie,
el ecocardiograma transtoracico infraestima el didmetro arterial y el limite
de 37 mm tiene adecuados valores predictivos positivo y negativo para la
deteccion de un AAP). Debido al alto riesgo quirtirgico en los pacientes con
HP, no se recomienda la cirugia profilactica de reseccion del AAP, quedando
esta intervencion destinada a muy pocos pacientes (uno de toda nuestra
cohorte). Podria valorarse en aquellos que presentan sintomas o compli-
caciones y siempre que la relacion riesgo-beneficio sea favorable (Tabla 1).
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Tabla 1. Valoracién de riesgo-beneficio de la cirugia de reseccién del aneurisma
de la arteria pulmonar

Favorece tratamiento conservador Favorece tratamiento quirtrgico

Hallazgo casual asintomatico Sintomas o inestabilidad clinica

HP grave, mal controlada HP de bajo riesgo y con buen control
hemodinamico

Candidatura a trasplante pulmonar Sin otras opciones terapéuticas

o cardiopulmonar
Experiencia quirtrgica del centro

Deseo del paciente

HP: hipertension pulmonar.

Complicaciones relacionadas con el aneurisma de la arteria
pulmonar

Si bien el AAP cursa mayoritariamente de forma asintomatica’, su pre-
sencia se relaciona con el desarrollo de distintas complicaciones. Algunas
de estas podrian justificar el mayor riesgo de muerte stbita cardiaca que se
ha descrito en los pacientes con dilatacion grave de la arteria pulmonar;
otras pueden suponer un deterioro en la calidad de vida del paciente y
condicionar su tratamiento. Entre estas complicaciones destacan (Fig. 1):

- La compresion extrinseca del tronco coronario izquierdo (CETCI)*#,

— La diseccion de la arteria pulmonar o de sus ramas’.

— El desarrollo de trombosis in situ’.

— La compresion del parénquima pulmonar, con el desarrollo de neu-

monias de repeticion.

— La compresion del nervio recurrente laringeo, produciéndose disfonia.

Compresion extrinseca del tronco coronario izquierdo

Si bien la CETCI puede producir dolor torécico’, en muchos pacientes
cursa de forma asintomatica*, por lo que es importante mantener un alto
grado de sospecha clinica para realizar un diagnodstico y un tratamiento
adecuados. Para ello nos basaremos en la presencia de alguno de los si-
guientes hallazgos en la TC (bien de arterias pulmonares, bien coronaria)’*:

— Presencia de un AAP (arteria pulmonar > 40 mm).

- Ratio arteria pulmonar/aorta > 1,21.

— Angulacion del tronco coronario izquierdo > 60°.

— Compresion evidente en la angiotomografia coronaria.
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Complicaciones del aneurisma de la arteria pulmonar

Compresion del nervio laringeo recurrente

Diseccion .
Atelectasia

S

Compresion del tronco
coronario izquierdo

Trombosis

Figura 1. Pofenciales complicaciones del aneurisma de la arteria pulmonar.

Pero tendremos también en cuenta los criterios clinicos que hagan
sospechar dicha complicacion®:

- Dolor toracico.

— Deterioro de funcion ventricular izquierda.

— Sintomas de insuficiencia cardiaca izquierda.

— Signos de isquemia en pruebas funcionales.

En los pacientes en los que se sospeche una CETCI se recomienda la
realizacion de una coronariografia. En aquellos pacientes en los que con la
coronariografia se confirme CETCI critica se optara por revascularizacion.
En aquellos pacientes en los que la coronariografia no sea concluyente, se
recomienda la realizacion de ecografia intravascular y reservar la revas-
cularizacion para aquellos en los que el area luminal minima del tronco
coronario sea < 6 mm?* (Fig. 2 y Fig. 3). En aquellos pacientes con dolor
toracico en los que se descarte CETCI, se debera estudiar la etiologia de dicho

]48 PROTOCOLOS DE ACTUACION EN' HIPERTENSION PULMONAR



0AD craneal OAI craneal vus

Figura 2. Valoracién por coronariografia y ecografia infravascular de dos
pacientes con sospecha de compresion exirinseca del fronco coronario izquierdo
(CETCI). En uno de ellos se objetiva CETCI (A y B] que se confirma mediante
ecografia intravascular (C. En el ofro se sospecha CETCI D y EJ, pero se descar-
far compresién severa mediante ecografia infravascular (F). El primer paciente fue
revascularizado atendiendo a nuestro protocolo.

OAD: oblicua anterior derecha; OAI: oblicua anterior izquierda; IVUS: ecografia
intravascular.

Figura 3. Angiografia coronaria previa (A) y posterior (B) a la realizacion de
angioplastia con implante de stent en un paciente con compresion exirinseca del
fronco coronario izquierdo grave confirmado mediante ecografia infravascular.
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dolor toracico. Debido al alto riesgo quirtrgico de los pacientes con HP, la
revascularizacion percutanea con implante de stent es de eleccion’*, si bien
se puede plantear cirugia de reseccion del AAP en muy escasos pacientes
seleccionados (Tabla 1)°.

Diseccién de la arteria pulmonar

La diseccion de la arteria pulmonar es una complicacion grave y casi
siempre fatal®. El prondstico de estos pacientes viene determinado por la pre-
sentacion clinica, siendo los pacientes con dolor toracico los que presentan
mayores tasas de mortalidad®. Por el contrario, aquellos pacientes asinto-
maticos en los que la diseccion se diagnostico de forma casual presentan
una supervivencia aceptable a largo plazo’.

Por tanto:

—En pacientes asintomaticos optaremos por un manejo conservador

(Tabla 1).

—En los pacientes sintomaticos y estables, recomendamos descartar
otras causas de dolor toracico (especialmente CETCI) antes de plan-
tear otra actitud’.

— En pacientes inestables se puede plantear la realizacion de tratamiento
quirdrgico de reseccion o inclusion en lista de espera de trasplante
cardiopulmonar siempre que el paciente sea un candidato adecuado.

Trombosis de la arteria pulmonar

El AAP contribuye a la aparicion de trombosis in situ® en posible rela-
cion con una mayor turbulencia del flujo en una arteria pulmonar grave-
mente dilatada. El desarrollo de trombosis in situ supone dos retos a nivel
asistencial: en primer lugar, puede dificultar el diagnostico diferencial entre
hipertension arterial pulmonar e HP tromboembdlica cronica; en segundo
lugar, puede contraindicar el trasplante pulmonar. A esto hay que anadir
el riesgo hemorragico asociado al tratamiento anticoagulante. En nues-
tro centro, iniciamos tratamiento anticoagulante de forma profilactica a
los pacientes con hipertension arterial pulmonar con un didmetro arterial
pulmonar > 55 mm.

Otras complicaciones compresivas

En relacion con las otras complicaciones compresivas (compresion
del parénquima pulmonar y del nervio recurrente laringeo), no existe
un manejo especifico distinto a valorar la cirugia de reseccion del AAP,
atendiendo siempre a la relacion beneficio-riesgo para dicha intervencion
(Tabla 1).

] 50 PROTOCOLOS DE ACTUACION EN' HIPERTENSION PULMONAR



B OO

Propuesta de manejo (Fig. 4)

Diagnostico de HAP

v

TC/RM

v

»  Seguimiento ETT anual

No
—®  Sintomas 0 AP > 37 mm

v Si

angio-TC (AP + coronario)

— Trombo o AP >37 mm —» Beneficio/Riesgo ACO

Diseccion
— Compresion bronquial —» Beneficio/Riesgo cirugia
Compresion NRL

AP > 40 mm
— Ratio AP/aorta > 1,21
Angulo TCI > 60°

No[ vy s
Valorar coronariograffa®

. Angioplastia

N Crit
Viglancia [+ CETCl ———————»  (STENT)

anual * Dudosa Valorar cirugfa*
IvVUS
No i Not *
AAP =— ALM < 6 mm*

Figura 4. Propuesta de cribado y manejo del aneurisma de la arteria pulmonar
y sus complicaciones.

*Tabla 1.

Tindicacion de coronariografia: dolor torécico, deferioro de FEVI, sintomas de Ic
izquierda, signos de isquemia en pruebas funcionales, sospecha de compresién
en TC coronaria.

*En pacientes con dolor forécico sin complicacién mecénica: optimizacién de
fratamiento [posible isquemia ventricular derechal.

HAP: hipertensién arterial pulmonar; angio-TC: angiotomografia; AAP: aneurisma
de la arteria pulmonar; ACO: anticoagulacién oral; ALM: drea luminal minima;
AP: arferia pulmonar; CETCI: compresion extrinseca del fronco coronario; ETT:
ecocardiografia transtordcica; IVUS: ecografia infravascular; NRL: nervio recu-
rrente laringeo; RM: resonancia magnética; TC: tomografia computarizada; TCI:
fronco coronario izquierdo; FEVI: fraccion de eyeccion del ventriculo izquierdo;
le: insuficiencia cardiaca.
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Capitulo 28

Cirugia no cardiaca en
la hipertension arterial
pulmonar

M.I. Real Navacerrada

Los avances en la terapia de la hipertension arterial pulmonar (HAP)
han mejorado sustancialmente el estado funcional y el prondstico de estos
pacientes, lo que ha provocado que cada vez mayor nimero de ellos se
presente para ser sometidos a cirugia programada fuera del ambito de la
cirugia cardiaca.

¢Es segura la cirugia en pacientes con hipertensién arterial
pulmonar?

— Se considera un grupo de elevado riesgo perioperatorio. Se han comu-
nicado tasas de mortalidad entre el 3 y el 18% y tasas de morbilidad
de hasta el 42%, con mejores resultados en los ultimos afos.

— La cirugia programada deberia realizarse en un centro de referencia
de HAP bajo la supervision de un equipo multidisciplinario experto.

¢{Qué podemos hacer para preparar al paciente
para la intervencién?

Estratificar el riesgo perioperatorio

— Factores relacionados con el paciente: estado funcional, severidad
de la hipertension pulmonar (HP), funcién del ventriculo derecho
(VD) y comorbilidad asociada. No existe una cifra de presion arterial
pulmonar que contraindique la cirugia.

— Factores relacionados con la intervencion: la mortalidad es significati-
vamente mas alta en los procedimientos urgentes y aquellos asociados
a rapidas pérdidas sanguineas o de larga duracion. Ademas, algunos
procedimientos mal tolerados por el paciente con HP son la cirugia
toracica, la ortopédica y la laparoscopica.
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Descartar marcadores de mal pronéstico o enfermedad
avanzada

Se hara una evaluacion preoperatoria global por un experto en HP. Los
pacientes en situacion de alto riesgo con datos de insuficiencia cardiaca no
son candidatos para cirugia electiva.

Optimizar sitvacién funcional del paciente

Puede ser necesario escalar o modificar la terapia vasodilatadora pul-
monar. La optimizacion del tratamiento diurético, de las comorbilidades y
un programa de rehabilitacion también son importantes. La anticoagulaci-
on perioperatoria debe ser planeada cuidadosamente.

Asegurarse de adecuar y mantener la terapia especifica
de la hipertensién arterial pulmonar durante todo
el perioperatorio

— La interrupcién de la terapia o el malfuncionamiento de una bomba
de epoprostenol intravenosa es una emergencia vital.

— Las perfusiones subcutaneas de treprostinil deben ser pasadas a epo-
prostenol o treprostinil intravenoso en intervenciones largas y en el
paciente critico, ya que la absorcion puede ser erratica.

—El tratamiento con iloprost inhalado debe mantenerse con nebuliza-
dores aptos para ventilacion mecanica.

— Los inhibidores de la fosfodiesterasa 5 pueden ser utiles preoperato-
riamente para prevenir la exacerbacion de la HP. Es aconsejable dis-
poner de sildenafilo intravenoso para sustituir las dosis mientras no
haya tolerancia oral.

{Qué debemos tener en cuenta para el manejo
perioperatorio?

El plan perioperatorio debe ser discutido de forma individualizada para
cada paciente en un entorno multidisciplinario (anestesiologia, cirugia,
especialista en HP), buscando alternativas no quirtrgicas o que minimi-
cen el tiempo operatorio. Ningtin ensayo clinico ha demostrado que un
farmaco o técnica anestésica tenga mejores resultados que otro en el pa-
ciente con HAP. En general, la eleccion de la técnica anestésica no es tan
importante como el cuidadoso cumplimiento de unos objetivos hemodina-
micos (Tabla 1).
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Tabla 1. Objefivos hemodindmicos del manejo intraoperatorio

Optimizar el llenado del VD

Evitar y corregir causas de elevacion de la resistencia vascular pulmonar:
— Hipoxemia

— Hipercapnia

— Acidosis

— Hipotermia

— Presiones en via aérea elevadas

— Mal control analgésico

Mantener presion de perfusion sistémica:
— Evitar hipotension arterial
— Mantener ritmo sinusal: considerar cardioversion precoz

Vigilar la descompensacion del VD y tratar precozmente: los vasodilatadores
pulmonares selectivos inhalados son altamente efectivos en este escenario

VD: ventriculo derecho.

Consideraciones anestesia general

— Cualquier agente anestésico puede ser utilizado con cautela, teniendo
en cuenta que la mayoria reducen las resistencias vasculares sistémicas
(RVS), lo cual puede conducir, particularmente en estados de gasto
cardiaco fijo, a la disminucion de la tension arterial sistémica y de la
perfusion coronaria. Se debe evitar el oxido nitroso, el desfluorano y
la ketamina porque aumentan la resistencia vascular pulmonar (RVP).

— Es frecuente la utilizacion de vasopresores para contrarrestar los efec-
tos de los farmacos anestésicos. En los casos de alto riesgo se suele
asociar a un farmaco inotropo o inodilatador.

— Se recomienda monitorizacion hemodinamica invasiva:

+ Canalizacion de linea arterial previo a la induccion.

+ Medicion de presion venosa central (PVC).

+ Monitorizacion avanzada con catéter de arteria pulmonar y/o eco-
cardiograma transesofagico, dependera de la situacion del paciente
y el riesgo de la cirugia.

— La ventilacion mecénica con presion positiva reduce el retorno venoso
y puede provocar aumento de la RVP, desencadenando una disfuncion
aguda del VD. Es conveniente adaptar los parametros ventilatorios a
la funcién del VD (presion plateau < 30 cmH,0, presion de final de
espiracion positiva 5-8 mmHg para evitar atelectasias) y utilizar altas
concentraciones de O, para promover la vasodilatacion pulmonar.
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Consideraciones anestesia regional

— Los bloqueos periféricos son de eleccion.

— La anestesia epidural con instauracion lenta del bloqueo o el bloqueo
espinal continuo son preferibles a la anestesia intradural con puncion
unica. Esta dltima puede provocar un bloqueo simpatico rapido de
la mitad inferior del cuerpo, con disminucion aguda de las RVS, que
puede ser muy mal tolerado por los pacientes con HAP.

—No hay que olvidar el efecto antiagregante plaquetario de la perfu-
sion sistémica de prostanoides. No hay datos sobre la seguridad de
la puncion.

Consideraciones procedimientos con sedacién

— La sedacion nunca debe comprometer la funcion respiratoria, ya que
la hipercapnia es una causa frecuente de aumento de la RVP.

Consideraciones postoperatorio

— El postoperatorio es un periodo critico. Los pacientes requieren una
cuidadosa monitorizacion en unidad de reanimacién posquirtrgica o
cuidados intensivos durante al menos 48-72 horas, manteniendo las
mismas estrategias que en el quiréfano.

—La retirada de la medicacion vasodilatadora pulmonar instaurada
en el quiréfano debe ser lenta y progresiva, para evitar HP de rebote
(Tabla 2). Reiniciar cuanto antes el tratamiento vasodilatador cronico
habitual.

:{Cémo tratamos la descompensacién aguda del ventriculo
derecho en el paciente con hipertensién arterial pulmonar?

— El reconocimiento precoz de una crisis de HP es esencial. Su inicio se
caracteriza por un aumento de la RVP y de la PVC, disminucion del
gasto cardiaco, hipotension y colapso cardiocirculatorio.

—El fallo agudo refractario del VD es la principal causa de muerte pe-
rioperatoria de los pacientes con HAP. Basandonos en la fisiopatologia
y en la evidencia disponible, en la figura 1 se muestra un algoritmo
para el manejo del fracaso del ventriculo derecho (FVD) en la HAP.

- Si todas las medidas anteriores resultan insuficientes debemos con-
siderar que los sistemas de soporte vital extracorporeo (oxigenacion
por membrana extracorporea, Novalung modificado AP-AI) tienen
un papel como terapia de rescate en la disfuncion vascular pulmonar
reversible o como puente al trasplante pulmonar.
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Capitulo 29

Oxigenacion por membrana
extracorporea en
hipertension pulmonar

A. Durante Lépez, E. Puerto Garcia Martin y A. Eixerés Esteve

Introduccién

La hipertension pulmonar (HP) grave con fracaso del ventriculo dere-
cho (VD) sigue presentando un mal prondstico’. La oxigenacion con mem-
brana extracorporea (ECMO) es una opcion terapéutica que permite la es-
tabilizacion respiratoria y/o hemodinamica de los pacientes criticos con HP,
especialmente aquellos con fracaso significativo del VD', Actualmente, la
experiencia en ECMO es mayor en un contexto peritrasplante pulmonar o
periendarterectomia en los grupos 1 y 4, respectivamente'~’, aunque el
ntmero de indicaciones ha aumentado en los dltimos afios*°.

Indicaciones y objetivos

La indicacion de ECMO se considera en dos circunstancias agudas:

— Insuficiencia respiratoria severa refractaria: bien por lesiones agudas
como hemorragia alveolar, neumonia, crisis hipertensivas, embolias
pulmonares de repeticion, manejo de complicaciones (edema pulmo-
nar vasogénico o de reperfusion tras titulacion de vasodilatadores
pulmonares o revascularizacion pulmonar, fistulas broncopulmona-
res tras angioplastias pulmonares con balon...) o bien por progresion
de la propia enfermedad. En aquellos pacientes que no responden a
oxigenoterapia de alto flujo y/o ventilacion mecénica no invasiva se
puede plantear el implante de ECMO veno-venosa (ECMOvv), incluso
por delante de la intubacion orotraqueal. Esto se debe a que la venti-
lacion mecanica con presiones positivas aumenta la poscarga y redu-
ce la precarga del VD por disminucion del retorno venoso, efectos
hemodinamicos deletéreos para pacientes con HP con fallo del VD.

— Shock cardiogénico: en la HP grave asociada a disfuncion sistolica
significativa del VD con datos de hipoperfusion.

— Mixta: la forma de presentacion mas habitual.
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Los objetivos terapéuticos por los que se implanta pueden ser:

— Puente a recuperacion, en lesiones agudas reversibles.

— Puente a tratamiento médico, para conseguir una adecuada titulacion
de los vasodilatadores pulmonares.

— Puente a intervencion sobre las arterias pulmonares (endarterectomia
quirdrgica o angioplastia con balén de arterias pulmonares [ABAP]).

— Puente a trasplante pulmonar o a candidatura.

¢Qué es la oxigenacién por membrana extracorpérea
y qué tipos de configuracion existen?

La ECMO es un sistema de soporte vital mecédnico extracorporeo que
permite suplir parcialmente las funciones cardiaca y pulmonar mediante
una bomba que extrae sangre venosa del paciente, la introduce en un oxi-
genador de membrana para intercambio de 0, y CO, y tras ello la retorna
al paciente.

En la tabla 1 se resumen los tipos de configuracion posibles.

Eleccién del tipo de configuracién

En el paciente con insuficiencia respiratoria refractaria a otras medidas,
la ECMOvv sera la configuracion de eleccion**. La canulacion se realizara
preferiblemente despierto mediante anestesia local y sedacion superficial .

En los casos en los que ademas se asocia disfuncion del VD, la eleccion
de ECMOva (veno-arterial) o ECMOvv es mas discutible y dependera de la
gravedad del paciente.

Clasicamente se establecia que en presencia de fracaso del VD la con-
figuracion de la ECMO de eleccion era el ECMOva para soportar el VD. Sin
embargo, con la experiencia en el uso de ECMOvv se ha objetivado que la
configuracion ECMOvv puede ser suficiente para pacientes con disfuncion
sistolica del VD incluso si asocian un shock cardiogénico leve (sin necesidad
de vasopresor)*°, lo que evita las complicaciones asociadas a la canulacion
arterial.

Conforme mejora la oxigenacion del lecho pulmonar, se produce va-
sodilatacion pulmonar precoz, con el consecuente descenso de la poscarga
del VD y una mejoria progresiva de la funcion del VD. En ocasiones puede
ser necesario reconvertir a veno-arterio-venoso (ECMQOvav) si se produ-
ce un empeoramiento hemodinamico progresivo’. En caso de necesitar
canulacion arterial adicional, idealmente debe considerarse la via axilar
para disminuir el riesgo de sindrome de Arlequin en caso de importante
afectacion pulmonar’-®, No obstante, la configuracion clasica de ECMOva
femoral, mas rapida y accesible, queda reservada para situaciones de im-
portante inestabilidad con shock cardiogénico establecido, refractario y/o
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¢Insuficiencia respiratoria aguda aislada?

| |

No Si

¢Shock cardiogénico establecido ECMOvv
o parada cardiaca?

No Si
\ \
ECMOvv ECMOva
\
ECMOvav

Figura 1. Algoritmo de ufilizacién de oxigenacion por membrana exiracorpérea
[ECMO) segun el perfil de paciente.

ECMOwv: ECMO venovenosa; ECMOvav: ECMO veno-arteriovenosa; ECMO-
va: ECMO venoarterial.

parada cardiorrespiratoria como puente a la estabilizacion, en pacientes
subsidiarios a otras opciones terapéuticas®”’.

Por lo tanto, en situaciones de disfuncion del VD en ausencia de im-
portante inestabilidad hemodinamica, nuestra recomendacion es empezar
con una configuracion de ECMOvv. En caso de deterioro hemodindmico
progresivo consideraremos una configuracion de ECMOvav (Fig. 1).

Situaciones especiales

Existen ciertos tipos de HP, como la enfermedad venooclusiva pulmonar
y la hipertension pulmonar tromboemboélica cronica, donde el riesgo de
edema pulmonar y/o hemoptisis es especialmente frecuente tras el implante
de ECMOvyv, debido al aumento del flujo pulmonar consecuencia de la vaso-
dilatacion inducida con la hiperoxemia. En estos pacientes es recomendable
iniciar la terapia con flujos de gas fresco mas bajos de lo habitual y titular
progresivamente segin tolerancia. Ademas, se favorece la tolerancia del
paciente despierto por una menor fluctuacion de la perfusion cerebral aso-
ciado a cambios bruscos en los niveles del carbonico.

En los pacientes con enfermedad tromboembodlica distal que se someten
a ABAP se recomienda ajustar los flujos a la baja durante el procedimiento
si la situacion respiratoria lo permite para prevenir esta complicacion. Se
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podria plantear también de entrada una ECMOvav y ajustar los flujos ve-
nosos o arteriales segin las necesidades del enfermo a lo largo del proceso
asistencial.
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Capitulo 30

Cuidados criticos en el
paciente con hipertension
pulmonar

L. Dominguez Pérez y A. Cortés Beringola

Clasificacién de la hipertensién pulmonar en el paciente
critico en funcién de la cronologia

— Hipertension pulmonar (HP) aguda: embolia aguda de pulmoén, sin-
drome de dificultad respiratoria aguda, inducida por farmacos/téxi-
cos, sepsis y disfuncion sistélica y/o diastolica aguda del ventriculo
izquierdo secundaria a isquemia miocdrdica, miocarditis, etc.

— HP aguda sobre cronica: ver factores precipitantes (Tabla 1).

— HP cronica: deterioro secundario a la evolucion natural de la enfer-
medad.

Aproximacién inicial al paciente critico con sospecha
de hipertensién pulmonar no conocida previamente

Véase figura 1.

Tratamiento

Debemos buscar y tratar de forma especifica los factores precipitantes,
al mismo tiempo que comenzamos con el tratamiento de soporte general
(Fig. 2). Se distinguen dos situaciones:

— Pacientes con HP y funcion de ventriculo derecho (VD) normal: una

situacion poco frecuente, normalmente secundaria a un proceso agu-
do y reversible, cuyo tratamiento mds importante sera identificar y
tratar la causa subyacente o desencadenante.

— Pacientes con HP y disfuncion de VD: es lo mas frecuente. En estos,
ademas de tratar los factores predisponentes, habra que instaurar de
manera simultdnea y precoz el tratamiento de soporte, destinado a
mejorar la oxigenacion y perfusion de los organos vitales y reducir la
demanda tisular de oxigeno.
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Tabla 1. Identificacion vy tratamiento de los factores precipitantes de insuficiencia
cardiaca (Ic] aguda en pacientes con hipertension pulmonar (HP)

— Transgresiones hidricas

— Cambios o incumplimiento
del tratamiento
* Toma de AINE, retirada de
diuréticos o vasodilatadores
pulmonares

— Hipovolemia (pérdidas
digestivas, sangrado,
deshidratacion)

— Fracaso renal y alteraciones
hidroelectroliticos

—Taquiarritmias

— Taponamiento cardiaco

— Infecciones o sepsis

— Anemia (valorar anemia
relativa si acostumbran a tener
Hb altas)

— Ferropenia

— Alteraciones tiroideas

— Embarazo

166

— Optimizacion de la volemia
(ver punto 3)

— Ajuste de tratamiento

- Optimizacion de la volemia
(ver punto 3), transfusiones

- Optimizacion de la volemia
(ver punto 3) y tratamiento especifico
de alteraciones analiticas

- Tratamiento enérgico y precoz dirigido
a restaurar y mantener el ritmo sinusal
* CVE urgente

— Si se considera secundario a la propia
evaluacion de la HP no se aconseja el
drenaje

— Descartar aunque estén asintomaticos
(especialmente si catéter central)
« Leucocitos, PCR, procalcitonina, orina
y cultivos
* Antibidtico empirico precoz

— Transfusion de hematies cuando
Hb < 10 g/dl
+ Si Eisenmenger cuando Hb < 13 g/dl

- Diagnostico (ver seccion més adelante)
— Tratamiento: 1.000 mg de Ferinject
(méx. 15 mg/kg) en dosis Gnica

— Tratamiento especifico
— Descartar en toda mujer en edad fértil

(Contintia)
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Tabla 1. Identificacion y tratamiento de los factores precipitantes de insuficiencia
cardiaca (Ic] aguda en pacientes con hipertension pulmonar (HP) (continuacion)

- Dolor toracico o isquemia — Ver protocolo correspondiente. Valorar 4
miocardica opciones:

« Sindrome coronario agudo

* Angina secundaria a isquemia del VD

* Compresion del tronco comin izquierdo
por un aneurisma de la AP

« Diseccion o ruptura de un aneurisma
de AP

— Hemoptisis — Potencial causa de sangrado, anemia y
deterioro respiratorio:
« Origen en arterias bronquiales (90%)
* Origen en AP (tras angioplastia con balon

de AP)
— Brote agudo de enfermedad — Inmunosupresores a dosis altas,
autoinmune plasmaféresis (seguir indicaciones de

Nefrologia, Reumatologia, etc.)

— Cirugfa no cardiaca — Tratamiento de soporte

AINE: antiinflamatorios no esteroideos; CVE: cardioversion eléctrica; TEP: tromboembolia pulmonar;
PCR: proteina C reactiva; Hb: hemoglobina; VD: ventriculo derecho; AP: arteria pulmonar.

Identificar y tratar los factores precipitantes

Los factores desencadenantes mas comunes y sus consideraciones mas
importantes se resumen en la tabla 1. Algunos aspectos concretos se desar-
rollan con mas detalle al final del capitulo.

Medidas generales de soporte (Fig. 3)

Debemos corregir la hipoxemia, hipercapnia, acidosis o hipotermia, ya
que son condiciones que producen vasoconstriccion pulmonar y aumentan
la resistencia vascular pulmonar (RVP).

OPTIMIZACION DE LA VOLEMIA

En los pacientes con HP y afectacion del VD tanto el exceso como
la falta de precarga son perjudiciales y contribuyen a la inestabilidad
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1 Identificacion - Alt. l}idrgelgctrollticas - Infec.cio'n 0 sepsis
y tratamiento — Taquiarritmias — CVE precoz - Alt. tiroideas
de factores ~ Anemia o ferropenia - Descartar embarazo
precipitantes - Brote de enf. autoinmune - Otras...
2 ([abla 1) ~p0, > 60 mmHg o Sat 0, > 90%

-pC0, <45 mmHg
— Corregir acidosis

Medidas generales — Evitar hipotermia

(Fig. 2)
3
— Fluidoterapia o diuréticos +/- TDE para PVC objetivo
de 12-16 mmHG
- , + Balances negativos objetivo de 1-1,5 I/dia
Optimizar la volemia
4 - Eleccion de inotropo
+ Dobutamina
Mejorar la » Milrinona
contractilidad de VD + Levosimenddn
5
— Para TAm objetivo > 65 mmHg
D, 1. Noradrenalina
Asegurar la presion de .
., 2. Vasopresina
perfusion
6
- Historia clinica, exploracion fisica, pruebas
tar HP del complementarias (ETT, CCD) (Figura 1)
2y3
7 i ) '
— Inicio 0 aumento de dosis de vasodilatadores
pulmonares:
1. Epoprostenol intravenoso
2. Sildenafilo
8

— Valorar ECMO si hipoxemia y/o inestabilidad
hemodindmica refractaria con causa reversible
o candidato a trasplante pulmonar

Figura 2. Resumen de la escalada de trafamiento ante un paciente con HP e lc.
CVE: cardioversién eléctrica; PO,: presion parcial de oxigeno; SatO,: saturacion
de oxigeno; PCO,: presion parcial de CO,; TDE: terapia de depuracion extrarre-
nal; PVC: presion venosa central; TAm: tension arterial media; ETT: ecocardiograma
franstoracico; CCD: cateterismo cardiaco derecho; ECMO: oxigenacion por mem-
brana extracorpérea.
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La hipoxemia mantenida produce vasoconstriccion del lecho pulmonar.
Debemos adecuar la oxigenoterapia de forma progresiva para su objetivo de:
-Pa0, > 55-60 mmHg o Sat0, > 90%

~ En pacientes con HP cronica alcanzar al menos su SatO, basal

4 iECMOvv/
iVMI"‘T ECMOva

4
4 4 iVMNIT
4 iGafas
4 iAlto flujo Mnasales de
i Mascarilla alto flujo*
iGafas
nasales

*En caso de VMNI debemos minimizar la presion positiva la final de la espiracion (PEEP), ya que
presiones altas pueden producir un aumento de las RVP y un descenso del retorno venoso o
precarga de VD, que puede tener efectos hemodinamicos negativos en pacientes con HP.
TIntentar evitar la ventilacion mecénica invasiva (VMI) por los efectos que la sedacion,
intubacion ortotraqueal y los cambios en la presion y volumen intratoracica tienen sobre estos
pacientes, con riesgo de colapso hemodindmico. Si el paciente es candidato valorar ECMO antes
de VML

La hipercapnia mantenida produce vasoconstriccion del lecho pulmonar.

— Debemos intentar mantener una PaCO, < 45 mmHg. Para ello utilizaremos la
VMNI como primera eleccion.

— En pacientes intubados: cuidado con la llamada hipercapnia permisiva habitual
durante la ventilacion protectora. Para evitarla, podemos hiperventilar al
paciente, aumentando la frecuencia respiratoria (riesgo de auto-PEEP) o recurrir
a sistemas extracorporeos de extraccion de CO, (sistema A-Lung o ECMOvv).

Figura 3. Tratamiento de la hipoxemia e hipercapnia.

PaO,: presién arterial de oxigeno; SatO,: saturacion de oxigeno; PaCO,: pre-
sién parcial de diéxido de carbono; HP: hipertensién pulmonar; VMNI: ventila-
cién mecdnica no invasiva; RVP: resistencia vascular pulmonar; VMI: ventilacion
mecénica invasiva; ECMOwv: oxigenacién por membrana exiracorpérea veno-ve-
nosa; ECMOva: oxigenacion por membrana extracorpérea veno-arterial.

hemodinamica. Para facilitar su manejo hemodinamico debemos monito-
rizar la presion venosa central (PVC) y ajustar la volemia a los siguientes
objetivos:
— Pacientes con HP ya estudiada: ajustaremos la PVC a su situacion
basal.
- Sospecha de HP con elevacion cronica de presiones en cavidades
derechas y en los que se desconoce su situacion hemodinédmica basal:
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« PVC < 12 mmHg: probable hipovolemia relativa. Sobrecargas pun-
tuales de volumen administrando 250 ml en 15-30 minutos. Un
exceso de volumen puede conducir a sobrecarga y colapso del VD.

« PVC 12-16 mmHg: probable normovolemia.

+ PVC > 16 mmHg: probable hipervolemia. Situacién mas frecuente.

En caso de hipervolemia:

—Debemos reducir la PVC lentamente. Objetivo balance negativo
1-1,5 litros al dia (salvo edema de pulmén por reperfusion o enfer-
medad venooclusiva pulmonar, mayor agresividad).

— Eleccion diuréticos de asa (furosemida) intravenosa (iv) en bolos o
en perfusion continua. Asociar espironolactona 100 mg/dia via oral
(vo). En caso de alcalosis metabolica anadir acetazolamida 250 mg/
dia vo.

- Si oliguria a pesar de furosemida iv + espironolactona vo valorar
anadir tiazidas (clortalidona 50 mg/dia vo o hidroclorotiazida 50 mg/
dia vo).

— Considerar terapia renal sustitutiva (ultrafiltracion lenta continua
cuando solo se requiera la extraccion de liquido sin eliminacion de
solutos, o bien hemodiafiltracion o hemofiltracién veno-venosa con-
tinua en caso de que coexistan criterios de dialisis).

MEJORIA DE LA FUNCION DEL VENTRICULO DERECHO

En pacientes inestables con HP y disfuncién del VD debemos aumen-
tar el gasto cardiaco (GC), reducir la RVP, evitar o tratar la hipotension e
intentar producir la menor taquicardizacion posible. Para aumentar el GC
iniciaremos farmacos inotropos.

- Dobutamina: farmaco de eleccion.

+ Dosis: 2,5-5 pg/kg/min (en el contexto de HP debe mantenerse por
debajo de 5 pg/kg/min, ya que a dosis superiores produce taquicar-
dizacion significativa sin mejoria de la RVP).

- Levosimendan: de cara a facilitar el destete de otros firmacos como la
dobutamina. Evitar su uso en presencia de hipotension o congestion
sistémica grave.

ASEGURAR LA PRESION DE PERFUSION ORGANICA

Un objetivo esencial es mantener la presion arterial sistémica por enci-
ma de las presiones arteriales pulmonares, preservando asi el flujo sangui-
neo coronario derecho y la perfusion del VD.

— La tension arteria media objetivo sera > 65-70 mmHg. Si es preciso

debemos iniciar vasopresores. Los farmacos vasopresores mas utiliza-
dos en el contexto de HP son:
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« Vasopresores simpaticomiméticos:

o Norepinefrina: es el farmaco de eleccion. Dosis > 0,5 pg/kg/min

pueden producir vasoconstriccion pulmonar.
« Vasopresores no simpaticomiméticos:

o Vasopresina: es un débil vasopresor noradrenérgico que produ-
ce vasoconstriccion sistémica y vasodilatacion selectiva a nivel
pulmonar. Se utiliza de forma creciente en los pacientes con HP,
aunque todavia no hay experiencia suficiente, se recomienda en
segunda linea a dosis bajas (0,01-0,067 U/min). Puede resultar
de utilidad en:

- Casos resistentes a tratamientos habituales (p. ej., cuando ya
hemos llegado a dosis de 0,5 pg/kg/min de norepinefrina).

- Cuando existen taquiarritmias secundarias al tratamiento con
farmacos catecolaminérgicos.

REDUCCION DE LA POSCARGA DEL VENTRICULO DERECHO (VASODILATADORES
PULMONARES)

Solo podremos plantearnos su uso en los pacientes con HP del grupo
1,504.

En primer lugar, debemos distinguir si el paciente recibe tratamiento

previo o no con algun vasodilatador pulmonar:

— Pacientes en tratamiento previo con vasodilatadores pulmonares que
consultan por insuficiencia cardiaca (Ic) y no responden al tratamien-
to con oxigenoterapia, diuréticos, inotropos * vasopresores (pasos 2-5
de la figura 2):

- El epoprostenol iv sera el farmaco de eleccion para el tratamiento de
situaciones agudas.

o Silo tomaba previamente, incrementar la dosis de forma progresiva
(méximo 40 ng/kg/min).

o Si el paciente tomaba previamente otros vasodilatadores pulmona-
res por via oral puede ser necesario reducir la dosis de estos farma-
cos para poder iniciar y titular el epoprostenol iv, especialmente los
inhibidores de la fosfodiesterasa 5 o el riociguat.

— Pacientes que no han tomado previamente vasodilatadores pulmo-
nares:

« Inicio de prostaciclinas, de eleccion epoprostenol iv:

o Dosis de inicio: 2 ng/kg/min.

o Aumento de dosis de: 1-2 ng/kg/min cuando haya buena toleran-
cia y segun las cifras de tension arterial (TA).

o Objetivo: alcanzar 6 ng/kg/min en las primeras 48 horas y poste-
riormente continuar hasta 9-10 ng/kg/min.
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o Tanto al inicio como cada vez que se modifica la dosis del epopros-
tenol al alza, hay que vigilar la TA y la situacion respiratoria del
paciente. Si al iniciar la prostaciclina iv se produce:

— Deterioro respiratorio significativo con signos y/o sintomas de Ic iz-
quierda (sin esperar la radiografia de torax) o un descenso en la satu-
racion arterial de oxigeno, debemos sospechar un edema pulmonar en
el contexto de una enfermedad venooclusiva pulmonar subyacente,
disminuir la dosis de epoprostenol hasta la maxima tolerada previa-
mente y forzar la diuresis con diurético iv.

— Hipotension arterial: puede ser necesario el inicio de tratamiento con
vasopresores para iniciar o titular el epoprostenol.

« Los efectos secundarios relacionados con las prostaciclinas son mas
frecuentes al inicio del tratamiento y deben tratarse enérgicamente
para poder continuar con la titulacion del epoprostenol.

o Oxido nitrico inhalado:

- Requiere que el paciente se encuentre intubado.

- Su uso prolongado se asocia con un rebote de la HP tras su reti-
rada, con la produccion de didxido de nitrogeno, asi como con el
desarrollo de metahemoglobinemia.

o [loprost inhalado: existe escasa evidencia en el contexto de pacien-
tes criticos, pero ante la falta de tolerancia a las prostaciclinas iv
o incapacidad de aumentar su dosis, se puede plantear su inicio.

- Dosis de inicio: una ampolla en un disco de 5 mcg/kg/min, me-
diante dispositivo habitual y realizar una inhalacion cada 4 ho-
ras.

o Sildenafilo: existe escasa evidencia en el contexto de pacientes
criticos. Habitualmente se utiliza de manera concomitante al tra-
tamiento con epoprostenol iv. Podemos utilizarlo bien vo o iv. La
dosis equivalente por via iv corresponde al 50% de la dosis oral.

Consideraciones especificas en el paciente critico
con hipertensién arterial pulmonar

— Anemia: mantener niveles de hemoglobina (Hb) por encima de 10 g/dl.
En el caso concreto de los pacientes en situacion Eisenmenger, cifras
de Hb menores a 13 g/dl podrian considerarse anemia relativa y de-
beria valorarse la transfusion de hematies con cifras de Hb menores
a este umbral.

— Crisis de HP secundaria a brote de enfermedad autoinmune: debemos
tratar la enfermedad autoinmune de manera agresiva mediante el
uso de farmacos inmunosupresores, previa valoracion por parte de
reumatologia.
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« Derrame pericardico: en general no debe drenarse, ya que no suele
ser causa de la situacion critica del paciente. En contadas ocasiones
podria producirse taponamiento cardiaco (taponamiento inverso).

« Intubacion orotraqueal, sedacion y ventilacion mecanica invasiva: la
intubacion debe evitarse, dado que muchos pacientes pueden entrar
en colapso circulatorio secundario a hipotension producida tanto por
los farmacos utilizados durante la induccién como por la presion po-
sitiva. En caso de ser necesario llevar a cabo una induccion anestésica
o la sedacion del paciente, el etomidato es el farmaco de eleccion. Si
el paciente se encuentra hipotenso, deben iniciarse vasopresores para
estabilizar hemodinamicamente al paciente antes del procedimiento.
Para el mantenimiento de la sedacion se pueden usar dosis bajas de
opiodes, junto con benzodiacepinas o propofol. Se deben utilizar vo-
ldmenes tidal protectores: 6-8 ml/kg de peso ideal (sin incurrir en
hipercapnia permisiva), presion de final de espiracion positiva bajas
(3-8 cmH, 0) y no superar presiones plateau mayores de 30 mmHg.

— Hemoptisis: en el 90% de los casos, el sangrado procede de la circula-
cion bronquial. El tratamiento se basa en dos pilares:

« Medidas de soporte (comunes a todos los casos de hemoptisis):

o Posicion del paciente: colocarle en dectibito lateral, ipsilateral al
lugar de sangrado, para proteger la via aérea y evitar la aspiracion
de sangre por el pulmon no afectado. Evitar la sedestacion.

o Control de constantes clinicas y cuantificacion de la hemoptisis.

o Oxigenoterapia. En pacientes con hemoptisis amenazante, la venti-
lacion mecanica no invasiva estd contraindicada debido a que todo
el sistema se llena de sangre.

o Dieta absoluta para prevenir broncoaspiracion y permitir la reali-
zacion de las pruebas necesarias.

o Control de la tos mediante farmacos antitusigenos.

o Antibioterapia empirica: amoxicilina/clavulanico 1 g/8 h iv o le-
vofloxacino 500 mg/12 h iv.

o Acido tranexdmico (Anchafibrin®) 500 mg cada 8-12 h iv.

o Transfusion de concentrado de hematies si anemizacion absoluta
o relativa.

o Si coagulopatia o toma de anticoagulacion previamente, revertir.

o La intubacion orotraqueal debe intentar evitarse. Si el fracaso respi-
ratorio obliga a la intubacion del paciente, se realizara con un tubo
grueso (8-9 mm) y con proteccion de via aérea (para preservar
la ventilacién del pulmén sano). Valorar intubacion selectiva del
pulmoén no sangrante o la colocacion de un bloqueador bronquial
independiente en el pulmoén sangrante a través del tubo orotraqueal
(ambas técnicas deben ser guiadas por broncoscopia flexible).

« Tratamiento especifico del punto de sangrado (Fig. 4).
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Valorar la situacion hemodindmica
St <«—  (Sangrado amenazante? —p No
¢Inestabilidad HD? ¢Causa conocida?
Si No No Si
Arteriografia* Medidas
generales
Angio-TCMD Angio-TCMD
(localizar
sangrado)
l ¢Diagnostico?
Arterias * —l
patologicas
Si No
Embolizacion Arteriografia*
Tratamiento
especifico
¢Control sin recurrencias? —»  Si
No
Reembolizacién Valorar trasplante
urgente si el paciente
es candidato

Figura 4. Manejo de la hemoptisis no relacionada con la angioplastia (bronquiall.

*Si el paciente estd infubado
ABAB: angioplastia con balén

se puede valorar la realizacién de una broncoscopia.
de arterias pulmonares; HD: hemodinamica; angioTC-

MD: angiotomografia computarizada muliidetector.
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Capitulo 31

Cuidados paliativos en

hipertension pulmonar
A. Cruz Utilla y L. Caurcel Diaz

Generalidades

La hipertension pulmonar es una enfermedad crénica, progresiva, gene-
ralmente sintomatica y con alta letalidad. La propia enfermedad puede aso-
ciar sintomas limitantes como la disnea o la debilidad, que limitan la calidad
de vida de los pacientes, causando ademas un aumento de la ansiedad, de-
presion, insomnio o frustracion. Ademas, el uso de farmacos vasodilatadores
pulmonares logra aumentar la esperanza de vida a costa de que los pacientes
porten en muchas ocasiones una via venosa o subcutdnea continua y a un
incremento de efectos adversos, que pueden disminuir la calidad de vida. Por
tanto, los pacientes con dicha enfermedad son subsidiarios de cuidados palia-
tivos (CP) desde el diagnostico, entendiéndose estos como «un método de
atencion que mejora la calidad de vida de paciente y familias cuando afrontan
problemas inherentes a una enfermedad potencialmente mortal, previniendo
y aliviando su sufrimiento». Sin embargo, hoy en dia los CP en la hipertensi-
on arterial pulmonar (HAP) estan infrautilizados.

Fases de los cuidados paliativos

Segiin la enfermedad progresa y la complejidad aumenta, el paciente
pasara por distintos niveles de CP.

Cuidados paliativos primarios o «plan terapéutico»

Desde el momento del diagnostico el médico responsable del paciente
debe identificar los aspectos de salud deficitarios mas relevantes, de cara a
reforzar estos durante las primeras fases del cuidado. En general, esto in-
cluye:

— Valoracion integral para detectar fuentes de sufrimiento, sean de ori-

gen fisico, emocional, social o espiritual.
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— Manejo inicial de los sintomas fisicos mas frecuentes: disnea, dolor
tordcico, astenia, mareos, etc.

- Tratamiento inicial de los sintomas emocionales mas frecuentes: de-
presion y ansiedad.

— Discusion sobre el prondstico y la finalidad de los distintos tratamien-
tos.

— Creacion de un plan anticipado de cuidados respetuoso con los valores
y deseos del paciente.

Cuidados paliativos secundarios (Tabla 1)

Los realizan especialistas en CP, ya sea en domicilio o en el hospital. En
cualquier momento de la evolucion se puede solicitar valoracion al equipo
de CP correspondiente (domiciliario u hospitalario). Parece razonable ini-
ciar un seguimiento compartido cuando el paciente cumpla alguno de los
siguientes criterios:

—Disnea de pequenos esfuerzos o en reposo, previo a la introduccién

de opioides mayores.

- Otros sintomas de dificil manejo, tales como la hemoptisis de repeti-

cién o episodios previos de hemoptisis amenazante.

— Al menos tres ingresos en los dltimos seis meses (relacionados con

la HAP).

— Deterioro funcional objetivado en la pérdida de 30 puntos en las

escalas Barthel o Karnofsky en los tltimos seis meses.

— Paciente incluido en programa de inotropicos o diuréticos por via

parenteral cronica.

—Toma de decision compleja.

— Paciente no candidato a trasplante pulmonar y/o oxigenacién por

membrana extracorporea.

- Deseo explicito del paciente de seguimiento por CP.

ASPECTOS SOCIALES

La esfera social debe ser explorada desde las primeras consultas antici-
pandose a la pérdida de funcionalidad y aumento de la dependencia que el
paciente sufrira inevitablemente. Ante la sospecha de falta de red de apoyo
se remitird para valoracion por el departamento de trabajo social.

ASPECTOS ESPIRITUALES

Se entiende como sufrimiento espiritual a aquel derivado de la amena-
za al sentimiento de trascendencia y a los valores intimos del paciente, como
el rol social o los sentimientos de pudor/vergiienza. Deben ser explorados al
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Tabla 1. Manejo de los sintomas més frecuentes en la fase de cuidados paliativos
secundarios

Oxigeno Individualizar. Utilizar si existe hipoxemia o dependencia
psicologica. Disminuye la calidad de vida (inmovilidad,
sequedad de mucosas, ansiedad)

Opioides Farmacos de primera linea. Se puede comenzar con 5-10 mg
de morfina de liberacion inmediata vo o 3,5 mg de cloruro
mofico sc. Pautar morfina de liberacion sostenida 10 mg
¢/12 h vo o amentar la dosis 30-50% respecto a la dosis basal
previa

Benzodiazepinas Farmacos de segunda linea. Lorazepan 0,5-1 mg ¢/8-12 h o
midazolam 2,5 mg sc.

Septostomia Mejoria sintomatica, hemodindmica y probablemente
auricular esperanza de vida. Considerar en ausencia de Sat0, < 85% y
PAD > 20 mmHg. Disminuye episodios de Ic

Dolor (seguir escalera analgésica de la OMS. Evitar AINE)

Paracetamol o Primera linea. Considerar paracetamol combinada con
metamizol codeina por sus efectos sinérgicos y en caso de diarrea
asociada a los vasodilatadores pulmonares

Tramadol Segunda linea
Opidceos mayores Tercera linea

Astenia (no existe arsenal terapéutico)

Medidas Favorecer la aceptacion del paciente de su nueva situacion
conductuales «energética» con consejos relacionados con el ahorro de
energia y la planificacion de actividades para su optimizacion

Ejercicio fisico Sin llegar a la extenuacion. Objetivo: conservacion de la
funcionalidad

Nauseas o vomitos

Metoclopramida Utilizar si causa abdominal. No usar si obstruccion intestinal.
10 mg ¢/8 hosc Como alternativas: domperidona 10 mg ¢/8 h vo o sc u
ondasetron 4-8 mg o via iv.

Haloperidol Utilizar si causa central o relacionados con el tratamiento
0,5 mg-5 mg opioide
c/8 hvoosc
(Contintia)
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Tabla 1. Manejo de los sintomas més frecuentes en la fase de cuidados paliativos
secundarios (continuacidn)

Vitamina K, acido ~ Considerar en caso de coagulopatia o en pacientes de bajo

tranexamico, tratamiento anticoagulante, individualizando segin
complejo necesidad

protrombinico

Transfusion de Considerar en caso de anemia o trombopenia. Individualizar
hemoderivados

Embolizacion Considerar en caso de colaterales broncopulmonares
Emocionales

Ansiedad/ Valoracion por psicologia clinica. Como tratamiento
depresion farmacologico se utilizara el ansiolitico o antidepresivo con el

que el facultativo esté mas familiarizado, procurando evitar
aquellos que larguen el QT

Sat0,: saturacion de oxigeno; PAD: presion auricular derecha; Ic: insuficiencia cardiaca;
OMS: Organizacion Mundial de la Salud; AINE: antiinflamatorios no esteroideos.
Adaptada de Christiansen, et al., 2020.

inicio de la creacion del plan anticipado de cuidados para que sea lo mas
respetuoso posible con dichos valores. Generalmente haré falta que el facul-
tativo que los explore tenga suficiente confianza con el paciente.

Cuidados paliativos terciarios

Son los que recibe el paciente en situacion terminal definida como
supervivencia estimada inferior a seis meses. En dicha fase el seguimien-
to es practicamente exclusivo por parte de equipos especializados en CP,
pudiendo utilizarse recursos como la hospitalizacion en unidad de CP de
media-larga estancia.

Situacion de dltimos dias

La tdltima fase de la vida de aquellos pacientes que no fallecen de ma-
nera stbita se conoce como situacion de ultimos dias (SUD) y se caracteriza
por un deterioro funcional y debilidad muy marcados (pudiendo aparecer
cambios de voz, disfagia o mal manejo de secreciones). Seglin progresa
aparecen los signos de Menten (la aparicion de cuatro de ellos predice una
mortalidad del 90% a los cuatro dias):
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— Frialdad o palidez nasal.

— Frialdad en extremidades.

— Livideces.

— Cianosis de labios.

- Anuria (300 cc/dia).

— Estertores pre mortem.

— Apneas mayores a 15 segundos en un minuto.

— Somnolencia (> 15 horas de sueno por dia).

Esta fase es irreversible. Se debe suspender el tratamiento etiologico e
iniciar uno centrado en prevenir los sintomas mas frecuentes en SUD (dolor,
disnea, delirium y estertores). En un paciente virgen de opioides, un trata-
miento posible seria una perfusion con 10 mg morfina, 5 mg haloperidol
y 40 mg buscapina en 24 h, con rescates de 5 mg morfina si dolor/disnea
subcutéanea (sc), 2,5 mg haloperidol sc si agitacion y 5 mg midazolam sc si
mioclonias/convulsion.

La sedacion paliativa se instaurard en caso de sintoma refractario (pre-
feriblemente tras valoracion por equipo especifico de CP), administrando
bolos intravenosos de 1-3 mg de midazolam hasta conseguir nivel de cons-
ciencia deseado (dosis de induccion). Dicha dosis de induccion se utilizara
a partir de ahora como rescate si aumenta el nivel de consciencia. La dosis
de mantenimiento se calcula multiplicando la dosis de induccion por 6 y
anadiéndola a la perfusion de confort.
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Capitulo 32

Unidad multidisciplinaria
de hipertension pulmonar.
Estructura, comunicacion
y TIC

M. Cristo Ropero y M.P. Escribano Subias

Estructura de la unidad de hipertensién pulmonar

En Espana, la asistencia de los pacientes con hipertension arterial pul-
monar (HAP) se organiza en unidades de referencia regional o autonémica
y unidades de referencia nacional. La unidad del Hospital Universitario
12 de Octubre actia como unidad de referencia nacional (CSUR) y Centro
de Referencia Europeo (European Reference Network). Esta compuesta con un
caracter multidisciplinario, formado por cardiélogos, neumologos, raditlo-
gos, médicos rehabilitadores, psiquiatras, obstetras, reumatologos, ciruja-
nos cardiacos, cirujanos toracicos, anestesistas, intensivistas, especialistas
en digestivo, especialistas en enfermedades infecciosas, enfermeria, admi-
nistrativas y grupo de investigacion. La estructura de la unidad queda re-
cogida en la figura 1. En la unidad del Hospital 12 de Octubre se han
evaluado mas de 1.200 pacientes con HAP e hipertension pulmonar trom-
boembdlica cronica (HPTEC) desde 2007. La unidad de hipertensién pul-
monar (HP) tiene una cartera de servicios completa capaz de proporcionar
una asistencia integral y de calidad a los pacientes con HP.

El equipo coordinador estd formado por equipo médico, equipo de in-
vestigacion, equipo de enfermeria y soporte administrativo (Fig. 2).

Derivaciones a la unidad

Dada la estructura del cuidado de los pacientes con HP en forma de
unidades, es esencial la comunicacion fluida, directa y bidireccional entre
los distintos profesionales, asi como la accesibilidad a la unidad de referen-
cia nacional.

Se han establecido varios mecanismos de contacto:

— Correo electronico (hipetensionpulmonar.hdoc@salud.madrid.org):

permite el primer contacto o comunicaciones puntuales. Se facilitan
las instrucciones administrativas necesarias para la derivacion.
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Tabla 1. Indicaciones de derivacion de pacientes al centro de referencia nacional

(CSUR)

— Pacientes candidatos a triple terapia con prostanoides sistémicos

— Pacientes en situacion hemodindmicamente inestable y candidatos a medidas
invasivas (trasplante pulmonar, ECMO, septostomia)

— Pacientes con HAP y escenarios que suponga un alto riesgo (cirugias que
requieran anestesia general, embarazo...)

— Paciente con HPTEC

— Pacientes con HAP asociada a cardiopatias congénitas complejas o HAP
persistente tras reparacion de la cardiopatia

— Pacientes con cirrosis hepatica e hipertension portal candidatos potenciales a
trasplante hepatico

— Paciente con HP grupo 5 y multifactorial o de manejo complejo

ECMO: oxigenacion por membrana extracorpérea; HAP: hipertension arterial pulmonar; HPTEC:
hipertension pulmonar tromboembdlica cronica; HP: hipertension pulmonar.

— Teléfono de 24 h. En horario de consulta, la enfermera especializada
en HP atiende un teléfono de contacto tanto para médicos como pa-
cientes. En el resto de horario, el teléfono de contacto se atiende desde
la planta de hospitalizacion, asi como el equipo médico de cardiologia
con guardia presencial en caso necesario.

— Plataforma Deriva2 (https://deriva2.com): plataforma online que
permite compartir archivos de gran tamano, manteniendo la ley de
proteccion de datos. Especialmente ttil en los pacientes con HPTEC.

— Creacion y publicacion de protocolos de la unidad de forma periddica.

— Informe clinico de cada consulta médica presencial o telefonica (se le
enviara por correo ordinario al paciente).

Las indicaciones para derivacion a la unidad de referencia nacional

quedan recogidas en la tabla 1.

Para la derivacion de pacientes a la unidad se debera realizar las ges-
tiones por las comunidades auténomas derivadoras por medio del Sistema
de Informacion del Fondo de Cohesion (SIFCO), mediante la generacion de
una orden de canalizacion por medio del servicio de admision. En los casos
de urgencia, se coordinara el traslado al CSUR por una via rapida (teléfono,
correo electronico) con un compromiso de traslado en 24 a 48 horas tanto
a planta de hospitalizacion como a unidad de criticos cardiologicos (unidad
coronaria), una vez cursada la orden de canalizacion y la peticion de tras-
lado urgente a nuestro hospital.
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Capitulo 33

Papel del personadl
de enfermeria en la
hipertension pulmonar.

Educacion estructurada

M.B. Navarro Gordo, C. Rabaddn Pérez,
C. Ojeda Garcia y A. Parra Garcia

Generalidades

Los estandares asistenciales de la Sociedad Espanola de Cardiologia
(SEC) y la Sociedad Espariola de Neumologia y Cirugia Toracica (SEPAR)
apoyan la inclusion del personal de enfermeria en los equipos de atencion
multidisciplinaria de hipertension pulmonar (HP).

Organizacién de enfermeria en la unidad multidisciplinaria

Las guias de practica clinica y los estandares de calidad asistencial re-
comiendan la presencia de una enfermera en la consulta de seguimiento y
otra como coordinadora de planta. Sin embargo, es deseable que todo el
personal sanitario que pueda tener contacto directo con estos pacientes
mantenga conocimientos basicos relacionados con la atencion a estos pa-
cientes, de modo que se asegure un soporte de enfermeria especializada las
24 horas del dia. Los requisitos basicos para una asistencia de calidad son
los siguientes:

- Entrenamiento en la valoracion clinica del paciente con HP y los

principales signos y sintomas de alarma.

— Conocimiento de los protocolos médicos y de enfermeria y de las
pruebas diagnosticas y terapéuticas habituales.

— Capacitacion en la elaboracion de planes estandarizados de cuidados
para realizar las intervenciones de enfermeria y evaluar los diagnos-
ticos enfermeros mediante la taxonomia NANDA (North American
Nursing Diagnosis Association) - NIC (Nursing Interventions Classifica-
tion) - NOC (Nursing Outcomes Classification).

— Colaboracion en la creacion de protocolos y de métodos estandariza-
dos de educacion para la salud a los pacientes:

« Entrenamiento de los pacientes en el manejo de prostanoides por via
intravenosa, subcutanea e inhalada.
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« Fomento de la adherencia terapéutica y la promocion de habitos de
vida saludables.

— Capacitacion para impartir formacion a otros profesionales.

— Capacitacion para colaborar y participar en las exploraciones de la
practica clinica habitual, asi como en los ensayos clinicos y estudios
en colaboracion con la enfermeria de investigacion.

— Conocimiento sobre seguridad del paciente, estrechamente relaciona-
dos con la educacion sanitaria de los pacientes y el autocuidado, in-
tentando evitar asi eventos adversos graves, que podrian poner en
riesgo la vida de los pacientes (medicamentos de alto riesgo).

— Capacitacion para asegurar la continuidad asistencial y facilitar la
coordinacion entre los profesionales (gestion de casos).

La baja prevalencia de la HP conlleva una gran dispersion geografica de
los enfermos. La atencion telematica es un método réapido de contacto que
puede subsanar ese aislamiento. La atencion telefonica se lleva a cabo por la
enfermera de la consulta en su horario laboral (8-15 h) y en su ausencia por
la unidad de hospitalizacion. El correo electronico se gestiona desde la con-
sulta médica, participando la enfermera en la resolucion de las consultas y
demandas que son de su competencia. Las necesidades del paciente van
desde el breve consejo de salud a un efecto adverso grave de la medicacion o
un mal funcionamiento de una bomba de infusion. Ante un nuevo problema
de salud (p. ej., sintomas de infeccion de un catéter) la consulta telefonica
puede derivar en una visita urgente al centro de referencia.

Educacién estructurada

Actualmente la HP se concibe como una enfermedad cronica, en la que
los pacientes conviven con su enfermedad durante afios. Resulta muy im-
portante educar al paciente, estimulando su participacion, siguiendo un
programa estructurado que genere conocimiento y habilidades para adecu-
ar su estilo de vida a su estado de salud, llevandolo a asumir un papel més
activo en el control de su enfermedad. La educacion para la salud tiene una
importancia capital. Es fundamental que el paciente conozca su patologia,
el tratamiento prescrito (como funciona, como debe tomarlo, los efectos
secundarios y como tratarlos cuando se producen) y la importancia de se-
guir las recomendaciones. De ello depende, en buena parte, su buena evo-
lucién futura (Tabla 1).
- Objetivos:
« Aprender conocimientos basicos sobre la enfermedad.
+ Adquirir habilidades para su autocuidado.
+ Mejorar el cumplimiento terapéutico.
« Disminuir efectos secundarios de farmacos y complicaciones a largo
plazo.
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Tabla 1. Educacién sanitario para pacientes con hipertension pulmonar

Alimentacion Dieta hiposddica, rica en fibra. Evitar sobrepeso. Control de
ingesta de liquidos (1,5 a 2 1/dia)

Ejercicio fisico Dentro de los limites de sus sintomas. Rehabilitacion cardiaca

Contracepcion Embarazo contraindicado. Métodos barrera. Dispositivos
intrauterinos

Sexualidad Modificacion de habitos. Evitar esfuerzo excesivo

Vacunacion Gripe, neumococo y SARS-CoV-2

Higiene Lavado de manos frecuente. Mantener buena higiene bucal

Viajes Organizacion previa. Limitacion de altitud y temperaturas
extremas

SARS-CoV-2: coronavirus 2 del sindrome respiratorio agudo grave.

— Acciones:

« Informar adecuadamente sobre su estado de salud.

» Reforzar la informacion ya facilitada y resolucion de dudas.

« Instruir al paciente en las habilidades para una realizacion correcta
del tratamiento y reconocimiento de signos de alarma.

« Controlar que incorpore a su rutina todo lo aprendido.

« Recoger informacion sobre adherencia terapéutica y autocuidado.

« Facilitar material informativo en distintos soportes y adaptado a las
necesidades de los colectivos mas vulnerables.

Quizas la labor mas visible de enfermeria sea el entrenamiento de los
pacientes en el manejo de prostanoides por via intravenosa, subcutanea
e inhalada, que requiere una gran coordinacién entre la enfermera de la
consulta, la unidad de hospitalizacion y los diferentes servicios de la unidad
multidisciplinaria (Tabla 2).

— Bl entrenamiento y educacion sanitaria del dispositivo intravenoso

(epoprostenol) se realiza durante un ingreso hospitalario.

—El entrenamiento y educacion sanitaria del dispositivo subcutaneo
(treprostinil) se puede realizar en ingreso hospitalario o de forma
ambulatoria.

— El entrenamiento y educacion sanitaria del dispositivo de inhalacion
(iloprost) se realiza de forma ambulatoria.

La planificacion para la educacion en salud se realiza en funcion de

las necesidades del paciente, adaptada, individualizada y contando con la
colaboracion de la familia y el cuidador principal.
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Tabla 2. Objefivos en la educacién sanitaria del tratamiento con prostaciclinas

Dispositivo via intravenosa

— Conocimiento, mantenimiento y limpieza de catéteres para disminuir el riesgo de
infeccion

— Carga de medicacion de modo aséptico minimizando errores de dilucion

— Manejo de la medicacion, bomba y alargaderas

— Evitar la interrupcion de la perfusion continua

— Solucion de alarmas

Dispositivo via subcutanea

— Eleccion del punto de puncion y signos/sintomas de infeccion local
— Proceso de puncion y mantenimiento del catéter

— Manejo de medicacion, bomba y alargaderas

— Evitar la interrupcion de la perfusion continua

— Solucion de alarmas

— Manejo del dolor

Dispositivo via inhalada

— Carga de medicacion
— Funcionamiento del nebulizador y normas basicas del cuidado y limpieza de este
— Importancia del cumplimiento terapéutico ajustdandose a un horario fijo

6-9 nebulizaciones/dia, respetando descanso nocturno
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