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Introduccién

El Servicio de Neumologia dispone de una unidad de Hipertensiéon pulmonar.
En ella se evaluan la mayor parte de pacientes con sospecha de hipertension
arterial pulmonar (HTAP) (Tabla 1) de Mallorca.

Este

documento detalla los protocolos diagndsticos y terapéuticos

desarrollados.

Protocolo diagnéstico

Consta de cuatro fases:

1.

2.

3.

Deteccion de la enfermedad. Realizacién de Ecocardiograma.

Confirmacion _del diagnéstico. Se realiza un cateterismo derecho
mediante la colocacion de un catéter de Swan-Ganz. Este procedimiento
se lleva a cabo en la unidad de cuidados intensivos (UCI).

Clasificacion de la enfermedad. Se realizan un estandar de pruebas para

todos los pacientes con sospecha de HTAP: a) determinaciones
sanguineas (pruebas de funcion hepatica, virus de la inmunodeficiencia
humana (VIH), anticuerpos antinucleares (ANA) y hormonas tiroideas);
b) pruebas de funcién pulmonar (PFR); y, c) pruebas de imagen para
descartar tromboembolismo pulmonar (Angio-TAC Toracica). Otras
exploraciones como estudio de suefo o TAC Toracica de alta resolucion
se realizaran solo en determinados pacientes.

Descripcién de la enfermedad. Se realiza evaluando diferentes variables:
a) hemodinamica basal mediante cateterismo derecho; b) evaluacion de
la respuesta vasodilatadora con un test agudo de vasoreactividad
pulmonar con prostaciclinas (estudio a realizar en UCI a continuacion del
estudio hemodinamico); c) valoracién del estado clinico basal a partir del
analisis de la clase funcional segun la clasificacion de la New York Heart
Association (NYHA); y, d) analisis de la tolerancia al esfuerzo mediante
un test de esfuerzo submaximo (test de la marcha de los 6 minutos).

Protocolo terapéutico (Ver algoritmo)

1.

Medidas generales. Administrar oxigeno segun los estandares
habituales y digoxina y diuréticos si no hay contraindicaciones para ello.




2. Anticoagulacion. Si no existe contraindicacion todos los pacientes
recibiran sintrom segun pauta del banco de sangre para mantener un
INR entre 2y 3.

3. Vasodilatadores. Se administraran calcioantagonistas (nifedipino,
amlodipino o diltiazem) a dosis crecientes si el test agudo de
vasoreactividad pulmonar con prostaciclinas es positivo (descenso de la
presion media de arteria pulmonar hasta, al menos, 35 mmHg sin que
ello comporte un descenso en el gasto cardiaco) y no hay
contraindicaciones.

4. Vasodilatadores-Remodeladores.

a. Derivados prostanoides:
i. Epoprostenol (via endovenosa)
ii. lloprost (via inhalada)
iii. Trepostinil (via subcutanea)
iv. Beraprost (via oral)

b. Inhibidores de la endotelina-1
i. Bosentan (via oral)

c. Inhibidores de la fosfodiesterasa-5
i. Sildenafilo (via oral)

Son la base del tratamiento en las fases sintomaticas de la enfermedad. De
hecho solo se utilizan cuando los pacientes se encuentran con importante
afectacion clinica (clase funcional IlI-IV de la NYHA). Llegado el caso, nuestro
protocolo propone empezar por Bosentan (125 mg al dia 4 semanas,
aumentando la dosis hasta 250 mg/dia en dos tomas al dia con posterioridad),
afiadiendo, si no hay respuesta a los tres meses o por deterioro clinico, un
segundo farmaco (lloprost en aerosol a dosis crecientes segun tolerancia). Si la
combinacion no consigue los objetivos marcados se propone anadir un tercer
farmaco (Sildenafilo por via oral 25 mg cada 8 horas inicialmente y aumentar
dosis segun tolerancia). Estos tres farmacos pueden introducirse en el
tratamiento en orden distinto (si existe intolerancia o efectos secundarios
graves de los otros farmacos). El Epoprostenol endovenoso en perfusion
continua se reserva para aquellos pacientes que ingresan agudizados o como
puente al transplante cuando no ha habido respuesta al tratamiento expuesto.



ALGORITMO TERAPEUTICO

‘ Test agudo de vasorectividad pulmonar ‘

l * Medidas generales
Respondedor No respondedor | —* | CF-NYHA LII | — | Bogentan, Tloprost (?)

i S

Antagonistas - .
del calcio — ~ [CFNYHAII CF-NYHA IV

Bosentan Epoprostenol
CF-NYHAII Toprost Toprost
Sildenafilo (?) l

‘ Trasplante Pulmonar

si o se realiza el test de vasoreactividad pulmonar

*
RN

Tabla 1. Enfermedades englobadas dentro del grupo de Hipertensién Arterial
Pulmonar (HTAP)

Forma Idiopatica.

Forma Familiar.

Formas asociadas a Enfermedades del colageno, Hipertension porto-pulmonar, Virus
de la Inmunodeficiencia humana, toxicos, cardiopatias congénitas.

Enfermedad veno-oclusiva pulmonar.

Hipertensién arterial pulmonar persistente del recién nacido.

Enfermedad trombo-embdlica crénica.



