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La vision del paciente de hipertension arterial pulmonar

¢ Como cambia la vida de una persona cuando se le diagnostica hipertension arterial pul-
monar? Me gustaria, en estas lineas, dar una idea de conjunto de cuéles son las etapas
y Procesos por los que pasa un paciente con esta enfermedad. Para ello, he dividido esta
presentacion en tres partes, que son consecutivas en la vida de un hipertenso pulmonar:
diagndéstico; consecuencias y cambios, y vivir con la enfermedad.

Diagnéstico
Estableceremos un «antes» y un «inmediatamente después» del diagndstico.

Antes

Una de las caracteristicas de la hipertension arterial pulmonar es la tardanza vy la dificultad
de su diagnostico. Afortunadamente esto va cambiando, pero todavia encontramos pa-
cientes que han tenido que recorrer los distintos servicios de un hospital, o incluso varios
hospitales, para llegar a un diagnostico. Esta fase comprende la etapa de la vivencia de
la aparicion de sintomas, de la percepcion de la enfermedad. ¢Y qué pasa durante este
proceso? Pues que a la inseguridad y la incertidumbre se afiade algo mucho mas grave:
se esta perdiendo un tiempo precioso y fundamental que influira en la calidad de vida del
paciente después del diagndstico.

Después

El después inmediato dependera en gran medida del profesional que haya hecho el diagndstico.
Si éste conoce lo suficiente la enfermedad, todo resultara mas facil para el recién diagnosticado.
Pero ¢y si no conoce la enfermedad, o no lo suficiente? Lo ldgico seria buscar la informacion
necesaria para dar las respuestas oportunas y, si es preciso, derivar a los centros de referencia
establecidos. Esto que parece tan elemental, a veces no se aplica. Hemos recibido llamadas
de pacientes a quienes se les ha dicho que no hay tratamiento, o que soélo hay el que se les ha
pautado... Y al final, cuando la cosa se pone grave, son derivados a Urgencias.




Asi pues, tenemos un paciente con un diagnostico que no es una buena noticia. En general,
en ese momento predomina la confusion de ideas, el miedo: se repiten las palabras «incura-
ble», «enfermedad rara», «tratamientos complejos». Muchos pacientes se preguntan: «;Y si
no respondo al tratamiento oral?» «jEstaré atado a una maquina el resto de mi vida?» Con
tanta incertidumbre, es imposible poner en orden las ideas.

Lo siguiente es querer saber algo mas de esa enfermedad tan terrible: nos ponemos a navegar
por Internet y el susto que nos llevamos puede ser de érdago. Afortunadamente, ahora, ade-
mas de la informacion «dramatica», aparece la pagina de la Asociacion, por lo que al menos los
afectados tienen un teléfono al que acudir.

Capitulo importante y delicado es el momento de comunicarlo a los allegados. ¢Les decimos
toda la verdad? ¢ Preferimos ocultar una parte de la gravedad para no asustar en exceso?
Quiza también pensemos que esto No nos puede estar pasando. Es la fase de la negacion, del
miedo, de sentirse culpable: ¢,qué he hecho yo para que me toque esto? ;Por qué a mi, sime
han dicho sdlo afecta a 15 de cada millén? Todas estas preguntas necesitan respuestas, pero
sobre todo un arranque: la predisposicion a asimilar la enfermedad, a creernos lo que nos esta
pasando, porgue sin ello no llegaremos a normalizar la situacion.

Consecuencias y cambios

Y ahora ¢,qué? ; Como nos va a influir nuestra enfermedad? ¢ Conseguiremos recuperar lo que
teniamos antes del diagnéstico?

Esto es complicado sobre todo si eres mujer y te planteabas tener hijos; la contraindicacion de un
embarazo en pacientes de hipertension arterial pulmonar supone un impacto emocional anadido.

Empezamos a sufrir la sensacion de que somos enfermos cronicos. Tendremos que acudir a
hacernos mas pruebas al hospital, revisiones médicas, aprendizaje del manejo de los aparatos
si los necesitamos, analisis periddicos en el CAP, recogida de resultados para llevarlos al hos-
pital... Nuestra vida gira alrededor del hospital, y necesitaremos una agenda donde apuntar
nuestras citas y a la que acudiremos cuando queramos hacer planes.
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¢ Qué pasa con nuestra vida laboral? Si antes del diagndstico no trabajabamos y ahora en-
contramos un trabajo, tanta ausencia por temas médicos no nos augura un buen comienzo.
Si estamos de baja y nuestro trabajo anterior exigia un esfuerzo fisico, podemos olvidarnos
de él. Pero ; podremos desarrollar otro trabajo que requiera menos esfuerzo? Evidentemente
dependera de nuestra evolucion. La reincorporacion a nuestro antiguo puesto de trabajo
sera delicada, pues tendremos miedo a no dar la talla como antes; pero somos conscientes
de que no podemos «forzar la maquina», porque sabemos que es perjudicial para nosotros.
Algunas veces no quedara mas remedio que iniciar los tramites para solicitar la incapacidad
laboral, con la repercusion econdmica que puede conllevar.

Dentro de los cambios estara también nuestra relacion con la familia y amigos, quienes ne-
cesitan un periodo de adaptacion. Hay que hacerles ver que, aunque enfermos, seguimos
Vivos, que queremos y necesitamos planes, que se siga contando con nosotros como antes.
Hemos de conseguir un grado de confianza que permita un didlogo sin cortapisas, donde las
dos partes puedan expresarse con total sinceridad. Muy importante: no debemos caer nunca
en la tentacion del aislamiento, de no querer saber nada de nadie.

El papel de la Asociacién lo incluyo en este punto intermedio: en la transicion del proceso.
Como apuntabamos al principio, cada persona tiene su forma de reaccionar ante la enfer-
medad, y la pertenencia a una asociacion puede ser un apoyo en los primeros momentos
de angustia. Ademas, el hecho de inscribirse a una asociacion de pacientes supone tener
asumida esa enfermedad.

Es fundamental en todo este tiempo de aprendizaje que el tratamiento que nos han prescrito
sea eficaz y notemos una cierta mejoria. Somos conscientes de que no hay un tratamiento
que nos cure, pero si sentimos que estamos mejor, que el farmaco o el coctel de pastillas
funciona o que podemos hacer cosas que antes eran impensables porque nos asfixiabamos,
ello influira de forma notable y determinara nuestra predisposicion a seguir con el proceso, a
ir asumiendo lo que nos ha pasado.

Asi, poco a poco, con la ayuda del tiempo, vamos aprendiendo a vivir con la enfermedad.



Vivir con la enfermedad

Llamamos «vivir con la enfermedad» a ese periodo en el que ya hemos superado todos los
procesos de rechazo, negacion, ira y miedo, y donde la «resignacion» desempena un papel
mas gue importante.

Nos hemos acostumbrado a los cambios y, sobre todo, a nuestras limitaciones. Hemos de
entender que el hecho de ser un enfermo no implica sentirse continuamente enfermo. Quere-
mos normalidad y empezamos a coquetear con deportes que no requieren grandes esfuer-
Z0s: yoga, tai-chi, natacion...

Ahora, si queremos saber mas de la enfermedad, preguntamos a nuestro médico y él nos cuenta
que se investiga, que hay varios estudios en marcha; que personas que portaban una maquina
con prostaciclina han podido pasar a tratamiento oral, que se mejora. .. en fin, nos da informacion
esperanzadora y real, porque es cierto que han mejorado, y mucho, las expectativas de vida.

Una prueba de esa superacion, de este «tener las cosas controladas», es nuestro deseo de
vigjar. Ya no nos da miedo separarnos de nuestro hospital, de nuestro médico. Aprendemos
a trivializar los problemas y a establecer las prioridades, porque durante un corto periodo de
tiempo pensamos que todo habia terminado, y esto afortunadamente no es asi. jAhora nos
atrevemos a hacer planes de futuro!

Somos capaces de hablar sin tapujos de nuestra enfermedad. Antes nos daba apuro porque
no podiamos prever la reaccion de los demas ante una dolencia tan rara. Ahora hablamos de
ello, forma parte de nosotros; somos capaces incluso de echarle humor.

Y mientras tanto, confiamos en una multitud de personas cuyo objetivo sera siempre, ade-
mas de curarnos, mejorar nuestra calidad de vida. Muchas gracias a los que hacen esto
posible y gracias por acompanarnos en el camino.

Irene Delgado Martin
Asociacion Nacional de Hipertension Pulmonar
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Este pequeno manual nacié desde el convencimiento de que la informacion desde los
profesionales de la salud ha de llegar directamente a los pacientes y que ésta es una parte
fundamental de nuestra responsabilidad como cuidadores. Esta guia pretende ser clara y
real, y evitar cualquier paternalismo o una vision que intente minimizar los problemas. Cada
afirmacion escrita esta pensada con el esfuerzo de intentar aproximarnos a la situacion real
de nuestros pacientes, que van a ser nuestros lectores. La guia tiene la pretension de ser
clara y sencilla de entender. En ningun caso se ha eludido, al menos de una forma cons-
ciente, ningun tema por conflictivo que fuera.

En nuestra época, hemos de considerar que «la informacion ayuda a vivir mas y mejor».
Barcelona, noviembre de 2010
1. Introduccién

Es probable que ya conozca desde hace tiempo que sufre una enfermedad rara llamada hi-
pertension arterial pulmonar. El adjetivo «rara» solamente se refiere a lo poco frecuente que,
afortunadamente, es. Sin embargo, desde hace ya mas de un siglo se estan investigando y
consiguiendo nuevos e importantes avances sobre esta enfermedad vy, en los Ultimos afos,
el nivel de conocimiento adquirido, especialmente en el tratamiento, ha sido muy impor-
tante. Este manual intenta apuntar de una forma sencilla y clara lo que una persona que
sufre de hipertension pulmonar debe conocer para entender todo lo que le esta ocurriendo.
Especialmente importante es el capitulo del tratamiento de la enfermedad, ya que muchos
de los tratamientos de los que se dispone son complejos de realizar y no estan exentos
de complicaciones. Este manual en ningun caso sustituye la comunicacion entre médico y
paciente; mas bien la complementa, detallando aspectos que el paciente debe saber y que
es imposible adquirir de una forma distinta a la lectura pausada.

Por otra parte, conocer detalles sobre la enfermedad vy las vivencias de otros enfermos,
los contactos con asociaciones de pacientes y otras informaciones relevantes mejoraran la
ansiedad que el paciente sufre calladamente y haran posible que mejore por el hecho de
estar mas informado.




2. ;Qué es la hipertension arterial pulmonar?

Este diagndstico simplemente significa que la presion de la sangre en las arterias que van a
los pulmones estéa elevada. Como es bien sabido desde que el aragonés Miguel Servet lo
describié hace mas de quinientos afos, toda la sangre que circula por nuestro organismo
vuelve al corazén y entra por la auricula derecha; desde alli, pasa al ventriculo derecho y
a la arteria pulmonar, que se divide y se divide haciendo pasar la sangre a través de los
pulmones para conseguir que se elimine el anhidrido carboénico (CO,) y, al mismo tiempo,
se tome el oxigeno necesario, que sera llevado al organismo una vez que la sangre regrese
desde los pulmones al corazén izquierdo vy, desde alli, sea impulsada a todo el organismo
(figura 1). Este doble circuito de sangre se conoce también como circuito mayor (corazon
hacia todo el organismo y vuelta) y circuito menor (corazén hacia los pulmones y vuelta).
Aproximadamente una de cada 6-8 personas adultas sufre de hipertension arterial «sis-
témica», que es lo que se puede escuchar con suma facilidad en cualquier conversacion
sobre salud entre adultos. Esto no tiene absolutamente nada que ver con lo que nos ocupa,
que es la hipertension arterial «pulmonar» o del circuito menor. Para empezar, las cifras de
presion arterial pulmonar normales estan alrededor de 24 (maxima) y 6 (minima), con una
presion arterial pulmonar media entre 14 y 20 mm de mercurio. Contrastan con estas cifras
las presiones diez veces mas altas de la presion arterial sistémica, que es de la que se oye
hablar habitualmente en la calle. Pero volvamos a la hipertension arterial pulmonar, a la
que llamaremos, a partir de ahora, HAP. Se define HAP como la presencia de una presion
arterial pulmonar media mayor de 25 mm de mercurio en reposo. Quizas estas cifras con-
trastan con las que le ha dado su médico, que es posible que estén por encima de 60 o
70 mm de mercurio. No se alarme, es muy probable que la cifra que usted recuerde sea la
presion arterial pulmonar sistélica (maxima), y no la media. Ademas, estamos empezando
y usted debe continuar leyendo un buen rato mas.

Cuando la HAP aparece es porque se estan produciendo una serie de alteraciones en los
vasos pulmonares gue elevan la presion en las arterias pulmonares y, como consecuencia,
afectan a la funcion del corazon, especialmente del ventriculo derecho, que no esta acostum-
brado a bombear sangre a presiones altas. Sobre este punto volveremos mas adelante.
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Figura 1. El flujo de sangre dentro del corazén y las presiones detectables (en mm de mercurio) en
las distintas cavidades. La sangre llega por las venas cavas a la auricula derecha, de aqui al ventriculo
derecho, luego a la arteria pulmonar, que la distribuye a los dos pulmones, después vuelve por las venas
pulmonares a la auricula izquierda, desde aqui, al ventriculo izquierdo vy, a través de la arteria aorta, a
todo el organismo. De vuelta a las venas cavas, el ciclo empieza de nuevo.




3. Enfermedad poco frecuente: incidencia de quince o veinte en un millén

Esta es una enfermedad rara que afecta a hombres y mujeres, algo més a las muijeres, y
que puede aparecer a cualquier edad, desde la infancia hasta la senectud. No se sabe por
qué afecta mas a mujeres que estan en la edad media de la vida. Segun datos proceden-
tes de Francia, en ese pais durante el afo 2003 se contabilizd un total de 674 pacientes,
lo cual da una prevalencia de 15 pacientes por millén de habitantes, aunque en algunas
zonas podria llegar a 30 pacientes por cada millén de habitantes. De estos pacientes, 121
se diagnosticaron ese mismo afno, lo cual da una incidencia anual (nUmero de casos nue-
vos por millén de habitantes) de 2,4 pacientes por millén de habitantes y afio. Estos datos
son los mas recientes que nos pueden dar una idea aproximada del nUmero de personas
que sufren la enfermedad en nuestro pais, que se puede cifrar en, aproximadamente, entre
600 y 1.200 personas de todas las edades. Ademas, podriamos calcular que cada ano
en Espana aparecen entre 80 y 120 nuevos pacientes con HAP. Estas cifras son bastante
mas elevadas de las que se suponia a principios de los anos noventa, cuando se pensaba
que solamente una o dos personas de cada millén de habitantes estaban afectadas por la
enfermedad. A la luz de todos estos calculos, hemos de concluir que estamos hablando de
una enfermedad poco frecuente.

4. Consecuencias de la hipertension arterial pulmonar en el pulmén y en el corazén

En los pulmones es donde esta el problema fundamental. De hecho, la arteria pulmonar
que sale del ventriculo derecho del corazén se va dividiendo progresivamente como las
ramas de un arbol. Si miramos qué pasa en las ramas mas pequenas de este arbol vascu-
lar, encontraremos el origen del problema. Se trata de una alteracion de la pared vascular
de las arteriolas pulmonares (la parte mas lejana del arbol descrito), que tienen el tamano
aproximado de un pelo. Hoy sabemos que la pared de estas arteriolas se encuentra muy
engrosada en los pacientes que sufren HAP. Este engrosamiento de la pared de las arte-
riolas viene motivado por una serie de alteraciones de las células que la componen. Estas
alteraciones se dan en las células endoteliales (la primera capa en contacto con la sangre)
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y también en las células musculares que se encuentran en la capa intermedia, e incluso se
han empezado a observar muy recientemente en las capas mas periféricas de la pared de la
arteriola. De hecho, parece claro que una lesion inicial puede irritar las células endoteliales,
que se defenderian de esta agresion provocando la aparicion de fibrosis (tejido cicatricial),
que, una vez depositado en la luz de la arteriola, va a provocar un estrechamiento de la luz
(figura 2). Este estrechamiento de la luz de las arteriolas representa una dificultad para que
la sangre llegue a los capilares alveolares y realice el intercambio gaseoso (eliminar anhidri-
do carbodnico y conseguir oxigeno). Esto traera como consecuencia un empobrecimiento
en la cantidad de oxigeno que es distribuida por todo el organismo, lo cual provocara fatiga
(disnea), que se empieza a notar al efectuar esfuerzos.

El corazon va a sufrir las consecuencias de estas alteraciones pulmonares. Tal como se ex-
plica en la figura anterior, el corazén es una bomba de impulsion de sangre con un circuito
doble bien establecido. En el caso de que exista HAP, el ventriculo derecho va a trabajar
forzado contra una presion elevada en la arteria pulmonar. Primero intentara adaptarse in-
crementando algo el grosor de la pared muscular del ventriculo y, mas tarde, se ira dilatan-
do progresivamente. Hoy sabemos que estos cambios del ventriculo son completamente
reversibles si se corrige la alteracion pulmonar. Esto se ha visto en pacientes con HAP a los
que les fue realizado un trasplante pulmonar. En estos pacientes se observa cémo el ven-
triculo derecho vuelve a su situacion normal rapidamente. Esto, al menos en parte, también
es posible con los actuales tratamientos de la HAP. Sin embargo, aln necesitamos mejores
tratamientos que sean capaces de revertir totalmente las lesiones que se encuentran en las
arterias pulmonares (figuras 3y 4).
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A. Imagen tridimensional de una unidad alveolo-capilar normal, que es el lugar en donde se produce el intercam-
bio de gases en el pulmén. La sangre entra por la arteriola en azul, que, tras ser oxigenada, vuelve al corazén por
la arteriola roja. B. La misma unidad alveolo-capilar, con una afectacion de la arteriola en forma de estrechamiento
y consiguiente mala funcién de esta unidad. Este es el problema en la HAP, el problema es la alteracion de esta
arteriola. C. Aspecto de las arteriolas pulmonares normales. D. Aspecto de las arteriolas pulmonares en pacien-
tes con HAP. Nétese el engrosamiento de la pared y la formacion de nuevos vasos conocidos como «lesiones
plexiformes» como una reaccién caracteristica en la HAP.

Figura 2. Imagen de las arteriolas pulmonares que estan dafiadas en los pacientes con HAP. El flujo
de sangre llega por las arteriolas pulmonares (en azul), se produce el intercambio gaseoso entre los
capilares y los alvéolos, y la sangre ya oxigenada vuelve al corazén por las venas pulmonares (en rojo).
Este dano produce un estrechamiento del calibre de estas arteriolas, provocando una dificultad de la
oxigenacion de la sangre en los alvéolos pulmonares.
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Figura 3. Hipertension arterial pulmonar HAP.
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Figura 4. Hipertension arterial pulmonar.
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El sintoma fundamental es el cansancio, entendido como falta de aire al respirar mientras se
efectla un ejercicio. Esta dificultad para respirar no tiene nada que ver con la situacion de
cansancio muscular u de otro origen. Dentro de la medicina este sintoma se conoce como
disnea. La disnea es un sintoma muy comun a multitud de enfermedades respiratorias y
cardiacas vy, por lo tanto, es necesario estar seguros de qué enfermedad estamos hablan-
do a partir de un sintoma. También hay algunos pacientes que se quejan de sensacion de
mareo, especialmente al caminar, subir escaleras o efectuar un esfuerzo moderado o un
cambio de posicion. En alguna ocasion el primer sintoma que aparece es un sincope (pér-
dida de conciencia momentanea). También en ocasiones se puede observar la presencia
de edemas (hinchazdn en los tobillos) y dolores de distintas caracteristicas en el pecho. En
realidad, todos estos sintomas no son caracteristicos Unicamente de la HAP, sino que son
comunes a multiples enfermedades. Por Ultimo, la disnea es el sintoma mas frecuente e
importante y hoy sabemos que la severidad de esa disnea esta relacionada con el pronos-
tico de la enfermedad. En este sentido, si la disnea solamente aparece al hacer un egjercicio
intenso, se trata de un paciente con mejor prondéstico que si la disnea aparece al realizar
un ejercicio minimo como vestirse o asearse. Para facilitar la comunicacion entre médicos,
se habla de la disnea de un paciente mediante lo que se conoce como clase funcional. En
la HAP se utiliza una escala que va de clase O a clase 4, de tal forma que las personas que
estan en clase 0 no tienen disnea y las que estan en clase 4 tienen disnea en reposo o con
muy poco movimiento. Esta escala es util para que el médico decida el tratamiento mas
adecuado y también para cuantificar la mejoria o el empeoramiento del paciente. Sin em-
bargo, creo que es mejor no preocuparse demasiado de clasificarse personalmente en esta
escala. Lo mejor es que lo haga su médico; usted le ha de contar qué esfuerzo es capaz de
hacer y a qué ritmo, y con esa informacion esté bien seguro de que su médico entendera
perfectamente cudl es su situacion.



6. ¢ Qué pruebas son las que van a decir que tengo hipertension arterial pulmonar?

Sin ninguna duda, cuando usted esté leyendo este manual ya conoce su diagnéstico de
HAP 'y, por lo tanto, es seguro que ya le han realizado muchas de las pruebas que vamos a
describir, aunque es posible que no todas, ya que la indicacion de algunas de ellas puede
variar dependiendo de cada caso.

6.1. Electrocardiograma

Esta es una exploracion sencilla que permite al médico observar si existe una sobrecarga
del ventriculo derecho. Sin embargo, esta alteracion es comun a otras enfermedades y no
da la clave para poder hacer el diagnostico. Incluso el electrocardiograma puede ser normal
(figura 5).
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Figura 5. Electrocardiograma.
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6.2. Radiografia de térax

Esta exploracion es sencilla 'y se realiza siempre ante cualquier paciente que presente casi
cualquier problema. En nuestro caso se puede observar una radiografia de térax con apa-
riencia normal en muchos casos. Otras veces se puede apreciar un tamafo aumentado de
las arterias pulmonares y un agrandamiento del ventriculo derecho. Estos datos tampoco
confirman que estamos delante de una HAP, pero si son muy Utiles para descartar otras
muchas enfermedades pulmonares difusas que también son causa de disnea (figura 6).

Radiografia de torax.



6.3. Analisis de sangre

La rutina del estudio de un paciente con disnea ha de incluir necesariamente un estudio
completo hematoldgico y bioguimico de la sangre. Se han de realizar andlisis especificos
para detectar posibles enfermedades reumatologicas como la esclerodermia. También se
debe estudiar la funcion del higado, el rifdn, etc., y se ha de descartar la presencia de
infecciones.

6.4. Gammagrafia pulmonar de ventilacion y perfusion

Se trata de inyectar un trazador (sustancia radioactiva de utilidad médica) y ver como se
distribuye en los pulmones mediante la deteccion de esta minima radiacion con una gam-
macamara. En la misma exploracion se hace respirar un gas que contiene otro trazador y
se ve como se distribuye la ventilacion por los pulmones mediante el mismo procedimiento.
La informacion nos va a dar una idea clara de si existen zonas de los pulmones a las que
no llega la sangre. En ese caso debemos pensar que el problema esta originado en la pre-
sencia de trombos en las arterias pulmonares (figura 7).

Figura 7. Gammagrafia de ventilacion y perfusion.




_Guia para
pacientes que
viven con

6.5. Tomografia axial computarizada de térax

La tomografia axial computarizada (TAC) de térax nos va a proporcionar una informacion
mucho mas exacta de como estan los pulmones vy las arterias pulmonares, ademas de
poder localizar, si es el caso, trombos en las arterias pulmonares. Esta exploracion es fun-
damental para descartar otras enfermedades pulmonares que podrian confundirse.

6.6. Pruebas de funcion respiratoria

Como usted puede imaginar faciimente, cualquier persona que presente disnea probable-
mente acabara en un laboratorio de funciéon pulmonar para, precisamente, que se le mida
la funcion pulmonar. Para ello, a usted le habran realizado una espirometria mediante una
maniobra sencilla en la que le habran pedido su colaboracion para soplar por un espiro-
metro. La mayor parte de las enfermedades pulmonares tienen como consecuencia un
descenso de los valores normales de la espirometria. Sin embargo, en el caso de la HAP
estos valores suelen ser normales. También le habran medido la capacidad de difusion del
monodxido de carbono, que en la HAP suele estar descendida o ser normal, al igual que
en otras enfermedades. Por ultimo, para acabar en ese laboratorio, le habran hecho una
prueba de caminar durante seis minutos (walking test, en el argot habitual), en la que le han
colocado un dedal de pulsioximetro mientras camina. Esta exploracion resulta muy impor-
tante, ya que mediante ella su médico observa mejorias o empeoramientos en la capacidad
de caminar a lo largo del seguimiento. Es importante hacerla siempre con el mismo talante
y seguir las instrucciones del técnico que le ayuda en esto. Sin duda, ésta es la prueba que
mas frecuentemente le van a repetir.

6.7. Ecocardiograma

Esta es una de las exploraciones méas importantes en todo el proceso para llegar al diag-
néstico de HAP. Probablemente hasta que no le fue hecho un ecocardiograma nadie le



habld de la HAP. La ecografia en el corazon es igual de importante que la TAC en el pulmon.
Esta prueba permite descartar enfermedades cardiacas mudiltiples, que incluyen enferme-
dades de las vélvulas y malformaciones congénitas. Una vez hecho esto, ademas permite
diagnosticar HAP con una fiabilidad importante e incluso dar una cifra aproximada de la
presion sistdlica pulmonar (maxima). También puede describir el grado de sufrimiento del
ventriculo derecho y dar datos que ayudan a establecer el prondstico. Ademas, tiene la
ventaja de que no es molesta para el paciente (figura 8).

INTERVAL H|

Ecocardiograma.

6.8. Cateterismo cardiaco

Esta exploracion suele ser la ultima en realizarse y nos sirve para confirmar definitivamente
el diagndstico y cuantificar de una forma exacta las presiones en las arterias pulmona-
res. Exploramos también la funcion del corazén y cuantificamos las resistencias vasculares
pulmonares. Ademas, durante esta prueba se administra muchas veces un vasodilatador
pulmonar que permite ver silos vasos pulmonares son capaces de dilatarse o no. Este dato
es importante para decidir el tratamiento. Por Ultimo, sélo en el caso de que se sospeche
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que la causa detras de la HAP son trombos en las arterias pulmonares, se realizara una
arteriografia con contraste, que servira también para decidir el tratamiento. Por lo tanto,
seguramente cuando usted esté leyendo esto ya conoce la experiencia del cateterismo.

6.9. Otras exploraciones

No es el propdsito de esta guia para pacientes detallar todas las exploraciones que pueden
ser necesarias en el estudio de un paciente con sospecha de HAP. A modo de ejemplo,
apunto la necesidad de un estudio de suefio o de un estudio del higado en algunos pa-
cientes con HAP con sospecha de otras patologias, etc. Ciertamente, seria pretencioso
intentar ser exhaustivos en las posibilidades de planteamiento que, en un caso concreto,
pueden darse. Esta claro que la comunicacion entre su médico y usted incluye también la
justificacion de éstas y otras posibles exploraciones, y asi debe ser.

Actualmente se empiezan a conocer los mecanismos por los que se desarrolla la enferme-
dad. Sin embargo, sabemos poco sobre por qué algunas personas sufren HAP y otras no,
con los mismos riesgos. En primer lugar, cabe comentar que muchas enfermedades respi-
ratorias y cardiacas cursan con HAP en fases avanzadas. Por ejemplo, los pacientes que
tienen un enfisema grave desarrollan HAP de forma secundaria. También muchos pacientes
con enfermedades de las valvulas del corazén pueden desarrollar HAP.

De todas formas, no vamos a hablar de esas enfermedades, que tienen un tratamiento
peculiar, y vamos a centrarnos en lo que realmente nos ocupa y es la causa de que usted
esté leyendo. Se trata de la HAP de causa desconocida o idiopatica (la mas frecuente) y la
HAP asociada a las alteraciones siguientes:



* Enfermedades llamadas sistémicas (esclerodermia, lupus eritematoso, artritis reumatoi-
de, conectivopatia mixta).

¢ Cardiopatias congénitas.

¢ Infeccion por el virus de la inmunodeficiencia humana.

* Consumo de farmacos anorexigenos (supresores del apetito en el tratamiento de la
obesidad).

* Consumo de toxicos (aceite toxico, por ejemplo). El consumo de cocaina esta bajo alta
sospecha.

* Enfermedades del higado con hipertension portal.

* Hipertension pulmonar del recién nacido.

En el caso de la HAP idiopatica, se puede observar algin caso con mas de un familiar afec-

tado (HAP familiar). También se pueden observar formas de HAP idiopatica que afectan a

los capilares pulmonares, llamada hemangiomatosis capilar pulmonar, o a las vénulas, en

cuyo caso se llamara enfermedad venooclusiva. Todas éstas son distintas localizaciones en

el arbol vascular pulmonar del mismo proceso.

Dentro de todos estos procesos, si exceptuamos el consumo de farmacos o toxicos y la
infeccion por el virus de la inmunodeficiencia humana, en el resto de los casos no sabemos
identificar la causa que ha dado lugar al problema. No se desanime demasiado por esta
ignorancia, es comun a muchas enfermedades. De hecho, en su caso lo méas importante
es que podamos conocer cOmo revertir la situacion, al menos en parte. De esto nos ocu-
paremos en el siguiente capitulo.

8. Tratamiento de la hipertension arterial pulmonar

El tratamiento ideal de cualquier enfermedad deberia hacer que el paciente la olvide a
corto plazo, es decir, deberia ser la curacion. Desgraciadamente, en el caso de la HAP no
disponemos de un tratamiento curativo. Sin embargo, si se han producido importantisimos
avances en los Ultimos afos que nos permiten disponer de varios farmacos capaces de
mejorar mucho a los pacientes. Con los tratamientos actuales, el objetivo fundamental es
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mejorar la capacidad de esfuerzo del paciente. Sabemos bien que cuanto mejor es la capa-
cidad de esfuerzo mejor estéa la enfermedad y, consecuentemente, mas posibilidades tiene
el paciente de alargar la vida. Se trata, pues, de alargar la vida y de vivir mejor, con menor
sensacion de disnea. Las medidas de tratamiento incluyen recomendaciones sobre el estilo
de vida y varios medicamentos que, en algun momento, su médico le va a aconsejar.

8.1. Precauciones necesarias

1. Ejercicio fisico, siempre moderado, sin que provoque una sensacion de fatiga importan-
te. De todas maneras, siempre que pueda mantener una actividad fisica adecuada a su
problema, es bueno que la desarrolle. Consulte con su médico qué ejercicio es adecua-
do para usted.

2. La necesidad de anestesia general por una intervencion quirdrgica supone un riesgo en
los pacientes con HAP que debe ser bien sopesado. Solamente se ha de plantear la
anestesia general si es totalmente imprescindible.

3. Dados los conocimientos actuales, el embarazo debe evitarse, ya que presenta un riesgo
grave para la madre y el feto. En ausencia de tratamiento curativo para esta enfermedad,
todos los expertos coinciden en contraindicar el embarazo.

4. La dieta ha de ser normal. Raramente su médico le contraindicara la ingesta de sal. Otras
correcciones dietéticas pueden estar indicadas por otros problemas, pero no por la HAP.

8.2. Tratamientos actuales

8.2.1 Tratamientos actuales: tratamiento de soporte

1. Tratamiento anticoagulante en todos los pacientes en los que no presente contraindica-
cion. Este tratamiento evitara que se formen coagulos en las arterias pulmonares o en

el corazon, que son potencialmente peligrosos. Sin embargo, si existe algun problema
que contraindica este tratamiento, no debe indicarse. Para el control del tratamiento va



a necesitar controles periddicos de su coagulacion, que se pueden hacer en el hospital
y también en Atencion Primaria. Sea cuidadoso y no haga variaciones dietéticas fre-
cuentes ni tome medicinas que puedan interaccionar con este tratamiento. También es
prudente evitar actividades con riesgo de sangrado, golpes y caidas.

Digoxina, diuréticos y oxigeno. Estos tratamientos pueden estar indicados en algunos
casos, y en otros no. Sera el criterio de su médico el que marcara en qué momento esta
indicado o no cada uno de ellos. No debe preocuparse por no recibir alguno de estos
tratamientos, es muy posible que en este momento no los necesite.

Blogueantes de los canales del calcio. Estos farmacos ya tienen treinta aflos de existen-
ciay entre un 5% y un 10% de los pacientes con HAP responden a ellos. En los pacien-
tes en los que estan indicados, han demostrado ser capaces de alargar la vida de forma
importante. La informacion del cateterismo v el test vasodilatador que se hace durante
aquél van a decidir si se han de utilizar o no estos farmacos. La ventaja es que son admi-
nistrados por via oral; los mas experimentados son diltiazem, nifedipino y amlodipino.

N

i

8.2.2 Tratamientos actuales: tratamiento de la HAP

1. Blogueantes de los receptores de la endotelina por via oral: bosentan (Tracleer®) y ambri-
sentan (Volibris®). Estos medicamentos por via oral han demostrado mejorar la capaci-
dad de esfuerzo y la supervivencia de los pacientes a medio plazo. Sin duda, constituyen
uno de los pilares del tratamiento de la HAP a dia de hoy. Su riesgo mas importante es
la inflamacion del higado (hepatitis), que puede ocurrir en un pequeno porcentaje de
pacientes. Sin embargo, muy raramente este problema es grave. Sila eleccion es el tra-
tamiento con uno de estos farmacos, se habran de realizar controles mensuales de tran-
saminasas; parece recomendable hacer coincidir estos controles con los del tratamiento
anticoagulante y asi evitar extracciones de sangre innecesarias. En cualquier caso, estos
farmacos son un pilar importante del tratamiento de la HAP en la actualidad; en todo el
mundo existen varios miles de pacientes que llevan varios afios con estos tratamientos,
que se introdujeron a partir del afio 2002, inicialmente con bosentan (Tracleer®) y recien-
temente ambrisentan (Volibris®). La experiencia clinica es extensa con bosentan ya que
fue el primer tratamiento oral aprobado para la HAP y un gran nimero de pacientes ha
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recibido o esta recibiendo este tratamiento. Ambrisentan, de aparicion mas reciente es
una buena alternativa a bosentan para estos pacientes. Es importante que usted conoz-
ca que estos medicamentos son de prescripcion Unicamente hospitalaria en nuestro Sis-
tema Nacional de Salud vy, por lo tanto, le seran suministrados solamente en la farmacia
de su hospital.

. Inhibidores de la fosfodiesterasa por via oral: Sildenafilo (Revatio®) y tadalafilo (Adcirca®).
Estos medicamentos se administran por via oral, y tienen una tradicion de varios afios
en el tratamiento de la disfuncion eréctil con otros nombres comerciales. Sildenafilo (Re-
vatio®) fue el primer inhibidor de la fosfodiesterasa que se aprobd para el tratamiento
de la HAP (afio 2005), y desde entonces ha sido uno de los pilares en el tratamiento de
enfermedad. Los ensayos clinicos, asi como la larga experiencia clinica con el farmaco
han evidenciado mejora en de la capacidad de esfuerzo y en la supervivencia de los
pacientes. Recientemente también se ha aprobado la formulacion IV del farmaco, que
permitira continuar el tratamiento en pacientes que temporalmente no puedan recibir
medicacion via oral. Tadalafilo (Adcirca®), fue aprobado mas recientemente (afio 2010)
en el tratamiento de la HAP.

Sin duda, los inhibidores de la fosfodiesterasa son farmacos que se van a utilizar de
forma creciente en el futuro proximo como uno de los pilares del tratamiento de la HAP.
Son farmacos seguros y, aunque pueden producir dolor de cabeza y otros sintomas,
hemos de considerar que se trata de efectos menores y reversibles. Es importante que
usted conozca que estos medicamentos son de prescripcion Unicamente hospitalaria en
nuestro Sistema Nacional de Salud y, por lo tanto, le seran suministrados solamente en
la farmacia de su hospital.

. Prostaciclina y andlogos: epoprostenol endovenoso (Flolan®), iloprost inhalado (Ventavis®) y
treprostinil subcutaneo (Remodulin®). Este grupo de medicamentos, con el epoprostenol
ala cabeza, son sustancias muy parecidas a un vasodilatador endégeno que es ademas
antiagregante plaquetar e inhibidor de la proliferacion fibroblastica. Por lo tanto, en teoria
van a favorecer que las alteraciones que hemos descrito en las arterias pulmonares se
detengan. Estos medicamentos son un pilar basico en el tratamiento de esta enferme-
dad y todos ellos han demostrado mejorar la capacidad de esfuerzo y la supervivencia
de los pacientes a medio plazo. En el caso del epoprostenol endovenoso, el riesgo mas



importante son las infecciones de la via de administracion, que no son infrecuentes y si
potenciaimente graves. Otros efectos secundarios importantes son los descensos de la
tension arterial, los dolores articulares, especialmente de la mandibula, y las diarreas. Sin
embargo, el tratamiento con epoprostenol endovenoso contindia siendo el tratamiento de
eleccion en los pacientes que estan mas graves y constituye un pilar importante del tra-
tamiento de la HAP, con varios miles de pacientes tratados tras su registro en 1996 en
Estados Unidos y en 1998 en Espana. Si este tratamiento es la eleccion de su médico para
usted, sera necesario que se familiarice con la preparacion del medicamento y se entrene
para ser capaz de manejar la bomba de perfusion en su domicilio, ya que el tratamiento es
endovenoso en perfusion continua 24 horas al dia a través de un catéter, generalmente del
tipo Port-a-cath,. No se desanime, vera que sus médicos y enfermeras le van a adiestrar
rapidamente y que tendra un soporte continuado en nuestro hospital de dia. Todos los
pacientes se adaptan al tratamiento y son capaces de ser totalmente autbnomos en muy
poco tiempo. Es importante que usted conozca que este medicamento es de prescripcion
Unicamente hospitalaria en nuestro Sistema Nacional de Salud y, por lo tanto, le sera su-
ministrado solamente en la farmacia de su hospital.

En el caso del treprostinil subcutaneo, el problema mas importante no es la infeccion,
sino el dolor que muchas personas notan en el lugar de la puncion. Tendra que ser
paciente los primeros dias y, con ayuda de su médico, buscar la estrategia mejor para
que el dolor deje de ser el problema. También puede producir descensos de la tension
arterial, dolores articulares, especialmente de la mandibula, y diarreas. Sin embargo,
estos Ultimos sintomas son dependientes de la dosis y con una reduccion de ésta se
pueden mejorar. Se trata de un tratamiento con prostaciclinas capaz de evitar el riesgo
de infeccién por catéter que tiene la via endovenosa y ha demostrado su eficacia en un
ndmero muy importante de pacientes con resultados muy buenos de supervivencia a
medio y largo plazo. Si este tratamiento es la eleccidon de su médico para usted, tendra
que familiarizarse con la preparacion del medicamento y entrenarse para ser capaz de
manejar la bomba de perfusion en su domicilio, ya que el tratamiento es subcutaneo en
perfusion continua 24 horas al dia. No se desanime, vera que sus enfermeras le forma-
ran rapidamente y tendra un soporte en nuestro hospital de dia. De hecho, podemos
planear que todas las manipulaciones necesarias del tratamiento se hagan en el hospital
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de dia, ni siquiera es necesario ingresar en el hospital, hasta que usted sea totalmente
auténomo con el tratamiento. Esto ocurrira en muy poco tiempo, no se preocupe. Es
importante que usted sepa que este medicamento, como los anteriores, es de prescrip-
cién unicamente hospitalaria en nuestro Sistema Nacional de Salud vy, por lo tanto, le
sera suministrado solamente en la farmacia de su hospital.

En el caso del iloprost (Ventavis®) inhalado, el problema més importante a medio plazo es
cumplir con la prescripcion, ya que usted tendra que tomar una nebulizacion cada tres
horas (entre seis y nueve veces al dia de media). También puede producir descensos de
la tension arterial, dolores articulares, especialmente de la mandibula, y enrojecimiento
facial con sensacion de obstruccion nasal. Sin embargo, estos sintomas son menos
importantes en esta via de administracion que en los farmacos por via subcutanea o
endovenosa. El tratamiento con iloprost inhalado es un tratamiento con prostaciclinas
capaz de evitar los riesgos y molestias que producen las prostaciclinas por otras vias de
administracion. Este tratamiento también ha demostrado su eficacia en un nimero muy
importante de pacientes con resultados muy buenos de supervivencia a medio plazo. Si
este tratamiento es la eleccion de su médico para usted, sera necesario que se familiari-
ce con la preparacion del medicamento y se entrene para ser capaz de manejar un sen-
cillo nebulizador portétil que le sera suministrado en el hospital. El punto mas importante
de este tratamiento es que usted esté dispuesto a realizar todas las inhalaciones (entre
seis y nueve) que le seran prescritas, sin olvidos y todos los dias. Este punto es crucial
para asegurar la eficacia de esta medicacion. Es fundamental que usted conozca que
este medicamento, como los anteriores, es de prescripcion Unicamente hospitalaria en
nuestro Sistema Nacional de Salud y, por lo tanto, le sera suministrado solamente en la
farmacia de su hospital.

8.2.3 Tratamiento no actual
1. Trasplante pulmonar: vuelvo a recordar que los tratamientos disponibles hoy no son capa-

ces de curar la enfermedad y algunos pacientes pueden empeorar progresivamente, a pe-
sar de todos los tratamientos anteriores. Por ello, si esto ocurre, una posibilidad es realizar



un trasplante pulmonar bilateral. En este caso, el equipo de trasplante pulmonar le sumi-
nistrara una informacion detallada de los riesgos, las posibilidades y los resultados espera-
bles. Sin embargo, es bueno discutir esta posibilidad con su médico, quien le informara de
sus posibilidades o le pondra en contacto con un centro de trasplante pulmonar. Sepa que
en Espana hay siete hospitales capaces de ofrecerle este tratamiento. Pregunte.
Endarterectomia pulmonar: este tratamiento consiste en efectuar una operacion para
extraer los trombos organizados en las arterias pulmonares en los pacientes en los que
la causa de la HAP es ésta. Si esto es asi, se ha de plantear la posibilidad de una endar-
terectomia en las mejores condiciones posibles.

Otros tratamientos llegaran en el futuro proximo. Es muy posible que a usted le pidan
que participe en algun estudio de desarrollo de nuevos farmacos, lo que se conoce
como «ensayo clinico». Sin duda, todos los farmacos que hemos descrito y de los que
usted se puede beneficiar hoy existen porque antes alguien en su situacion participd en
estudios que han llevado a la actual realidad. Le animo a que participe, si es posible, en
los ensayos clinicos que sus médicos le sugieran. Esto ayudara a encontrar una futura
curacion de esta enfermedad.

o
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9. ¢ Cuanto y como voy a vivir con hipertensién arterial pulmonar?

Hoy podemos decir que tenemos la fortuna de disponer de tratamientos que nos permiten
ser optimistas. Hace tan sélo pocos afos el diagndstico de HAP era sindnimo de muerte a
corto plazo. De hecho, en la década de los afios ochenta una persona con esta enferme-
dad moria entre tres y cinco anos después de ser diagnosticada. Hoy sabemos que todos
los tratamientos que han aparecido son capaces de mejorar de forma importante estos
datos tan pesimistas. Toda esta informacion es muy importante. Los avances en alargar la
vida con la enfermedad han ocurrido en muy poco tiempo. Estoy convencido de que esta
mejoria alin va a ser mas importante en los préoximos afos.
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10. Preguntas frecuentes
10.1. ;| Me puedo quedar embarazada?

La adaptacion es una de las cualidades mas importantes que ilustran la inteligencia de un
individuo. Esto es especialmente cierto en lo que se refiere al deseo de maternidad. Si obser-
vamos qué ha ocurrido, muchas de las mujeres con HAP que han intentado tener un hijo han
muerto en el intento. Es cierto que se puede encontrar algun caso aislado de un embarazo
que acabo en un parto exitoso, pero ésta es una situacion excepcional. Por otra parte, para la
mayor parte de los farmacos con los que se trata la HAP no existe experiencia suficiente para
saber si van a ser causantes de malformaciones en el feto. Si sabemos que los antagonistas
de los canales del calcio y el epoprostenol provocan malformaciones fetales.

Definitivamente la cuestion de la maternidad soélo se ha de plantear evitando el embarazo
de la paciente. En el caso de que sea el padre el paciente con HAP, no se ha descrito limi-
tacion al proceso de la reproduccion.

10.2. {Qué medios anticonceptivos puedo utilizar?

Este es el momento de consultar con su ginecdlogo. Tener HAP hace que no sea recomendable
la toma de anovulatorios. Por esta razon, hay que buscar el mejor sistema que solucione cada
caso particular. En ocasiones, puede ser suficiente un método de barrera si la actividad sexual
es muy esporadica; otras veces se puede optar por una ligadura quirdrgica de trompas como
medio definitivo. Realmente la solucién ha de ser individual para cada paciente y situacion.

10.3. Si yo tengo hipertension arterial pulmonar, ¢qué riesgo tiene mi hijo de
sufrir la enfermedad?

En el caso de que solamente una persona en la familia tenga HAP, las posibilidades de que
su hijo tenga HAP son absolutamente remotas y no se debe realizar ningun tipo de estudio.




A dia de hoy todos los estudios que se realizan en familiares de pacientes con HAP estan
en el terreno de la investigacion.

10.4. ; Puedo viajar en avion?

En general no existe problema a la hora de ir en avion para la mayor parte de los pacientes
con HAP, incluso para aquellos que precisan oxigeno. En cualquier caso, comente con su
meédico sus necesidades de viaje para que se pueda planificar adecuadamente. En el caso
de precisar volar con oxigeno, va a ser necesario un informe para la compania aérea, que,
en Ultimo término, le autorizara a volar.

Algunos pacientes que efectian vuelos largos (mas de tres horas) y con determinados
tratamientos para HAP pueden necesitar tomar medicacion durante el vuelo. Esto no suele
ser ninguin problema, ya que el paciente es totalmente autbnomo. Por otra parte, es posible
que también necesite un informe de su médico para pasar los controles de los aeropuertos,
si precisa llevar medicinas en forma liquida, bombas de perfusion o nebulizadores. La re-
comendacion aqui es que usted lleve sus medicinas siempre en el equipaje de mano, para
no asumir riesgos de pérdida.

10.5. ¢ Puedo hacer ejercicio fisico?

En general es mejor evitar la vida sedentaria siempre que sea posible. En el caso de la HAP
no se puede dar una recomendacion general y cada paciente debe discutir con su médico
qué ejercicio fisico es el adecuado para él. Se debe evitar siempre el ejercicio extenuante,
ya que existe el riesgo de que presente un sincope (pérdida de conocimiento) mientras lo
hace. Suele ser Util el control de la frecuencia cardiaca mediante un pulsémetro, que nos
permite saber qué esfuerzo real estamos haciendo. En este caso, el consejo personalizado
de su médico con la ayuda de un fisioterapeuta es lo mas adecuado. Pregunte.
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10.6. ¢Qué he de evitar?

No automedicarse en ningun caso, incluso en el caso de medicaciones tan sencillas
como vasoconstrictores nasales.

No utilizar remedios de herbolario o tratamientos paramédicos esotéricos.

No fumar ni abusar de ningun tipo de drogas.

Evitar ambientes contaminados.

Evitar subir o vivir por encima de 1.200 metros.

Evitar el alcohol.

No quedarse embarazada.

No tomar anticonceptivos orales.

10.7. {Qué es recomendable siempre?

No asustarse ni ignorar la informacion util.

Seguir siempre los controles médicos.

Consultar por sintomas nuevos o empeoramiento de la fatiga.

Efectuar una vida activa, pero sin actividades extenuantes. Cabe todo, pero con mode-
racion, sin llegar a un esfuerzo extremo o sensacion de fatiga importante.

Comentar con su médico las actividades fisicas extraordinarias que se le planteen.

Si nota fatiga al hacer un esfuerzo, pare y descanse.

Vacunarse de la gripe cada ano es adecuado.

Evitar el estrés.

Contactar con las asociaciones de pacientes.



Asociaciones de pacientes

Asociacion Nacional de Hipertension Pulmonar: www.hipertensionpulmonar.es
Asociacion Americana de Pacientes con HAP: http://phassociation.org
Asociacion Britanica de Pacientes con HAP: www.pha-uk.com/

Asociacion Europea de Hipertensién Pulmonar: www.phaeurope.org
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Escriba todas sus preguntas para resolverlas el dia que sea visitado/a

por su médico.
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