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ENFERMEDAD ACTUAL

Varon 40 anos sin habitos toéxicos.

En 2003 inicia disnea de esfuerzo , progresiva
hasta aparecer al caminar por terreno llano. En
el mismo afo presenta un sincope mientras

juega con sus hijos.

En los meses siguientes
presentd 4 nuevos
episodios sincopales en
relacion a esfuerzos de
Intensidad progresivamente
menor.

Se deriva a H referenica
para estudio.




ECOCARDIOGRAFIA

* VI no dilatado, con FS conservada.

* Dilatacion de cavidades derechas, IT
severa. Signos de hipertension arterial
pulmonar.




ECOCARDIOGRAFIA

SOSPECHA
HIPERTENSION ARTERIAL
PULMONAR



CENTRO DE REFERENCIA
PROVINCIAL DE
HIPERTENSION

PULMONAR




ANTECEDENTES PERSONALES

No HTA, DLP ni DM. Sobrepeso.
Nunca ha fumado. Niega etilismo.

Sin historia de dishea de esfuerzo hasta la
enfermedad actual.

No antecedentes familiares que sugieran HP.
Roncador habitual sin hipersomnia diurna.

Apendicectomia en la infancia. Craneoplastia
frontoparietal dcha a los 27 anos tras
accidente de trafico sin secuelas.

No tratamiento farmacologico habitual.



EXPLORACION FISICA

Eupneico en reposo.

Peso 91 kg. Talla 175 cm. IMC: 29,73
TA 130/85 FC 80 FR 16.

Discreta ingurgitacion yugular a 45°.

AC: 4° ruido, soplo sistolico en
mesocardio I1/VI.

AP: MVC
No edemas en MMII.




120KV, 1
SC 4
SW




CLASIFICACION HIPERTENSION PULMONAR

Disfuncion ventricular sistolica / diastdlica izquierda
Patologia valvular

Patologias congénitas / afluencia cardiaca izquierda adquirida
GRUPO 1. Hipertension arterial pulmonar.

1.1 HAP idiopatica, GRUPQ 3: Hipertension pulmonar - secundaria

1.2 HAP hereditaria, a patologia pulmonar y/o hipoxia.
12.1 BMPR2 EPOC/EPID
1.2.2 ALK-1, ENG, SMAD9, CAV1, ‘w \ ‘ SAHS

1.2.3 Desconocido

1.3 HAP inducida por drogas y toxiias. Patologias con hipoventilacion alveolar

Exposicion cronica a altitudes elevadas

1.4 HAP asociada a: S
141 Conectivopatias 1A\S\ | } | GRUPO 4: Hipertension pulmonar
142 InfeccionporVIH 8 #J tromboembolica cronica (CTEPH)

Y

1.4.3 Hipertension portal 7
144 Enfermedades congénitas cardiacas
1.4.5 Esquistosomiasis

-
! GRUPQ5: Hipertension pulmonar de mecanismo
desconocido multifactorial.



Significado de las causas de HP en
la practica clinica

HIPERTENSION ARTERIAL

PULMONAR

HP Tromboembodlica Cronica

HP asociada a
enfermedades
del corazon izq

HP asociada a
enfermedades
pulmonares




DIAGNOSTICO

Symptoms, signs, history suggestive of PH

Echocardiographic probability of PH (Table 8)

High or intermediate

Low

Consder loft heart diseaze and hng discanos
Pl# toanes, slgns, risk laceors, ECG,
*DLﬂ. chest rasfingraph and HRCT,

arterisl bload gades (Tabbe )

Yes

e

r

Diagnosis of left heart diseases or

lung daesses confirmed!

*

Connider other caines
andior follow-up {Table §)

¥Yeag
R

Mo signs of savers Signs of severe PHIMY
PHRY dystunction Mo dysfunctlon
i ! .
WiQ scan® Refer ta PH
Mismatched perfusion defects! expert centre
Refer to PH el
expert centre ¥

CTEPH pomible:
CT pulmonary angiography,
RHC +i- Pudmonary Anpgiography

L=

Heritahle
PYOD'PCH

TD

PAH lilely
Specific diagnmitic tosts

—

ldiopathie
PYODIPCH

R

PAH

RHC (Tabla 10)
mPAP =15 mmHg, FAWF
|5 mmHg, PVR >3 Wood units

CHD

Poroe-
pudmonary

Idopathic




DIAGNOSTICO

Symptoms, signs, history suggestive of PH

Echocardiographic p sbabdlity of PH (Table B)

Low

*

Consdder loft heart disease and hing digcanos Corsider other caines
Pl# -wzm slgns, risk factors, ECG, andfor Follow-up [Table 9)
+DLCO, chest radiograph and HRCT,

arterisl bload gades (Tabbe )

r

Yes Diagnosis of left heart diseases or

¥Yeag
v lung diseases confirmed! )

Mo signs of savers Signs of severe PHIMY
PHRY dystunction Mo dysfunctlon
i ! .
WiQ scan® Refer ta PH
Mismatched perfusion defects! expert centre
Refer to PH el
expert centre ¥

CTEPH possible: RHC (Table 18)
CT pulmonary angiography, mPAP =15 mmHg, PAWP
RHC #/. P‘l.l]l‘l'll‘lll:l‘r ﬁ.nginwph" |5 mmHg, PVR >3 Wood units

PAH likzly Comider other
Specific diagnmitic tosts CEUsEs

CHD

Poroe-
pudmonary

Idopathic

cTD -
=D
1

Heritahle ldiopathie
PYODMPCH PYODIPCH

PAH



DIAGNOSTICO

Symptoms, signs, history suggestive of PH

Ecliprasdinaranbic s suabillbw of B ST abis @

ECOCARDIOGRAFIA

Consider loft haart disease and hing discaos compatible con HP

ﬂmmdﬁﬂhmﬁﬂﬂ.
+BLCO, chest radiograph and HRCT,
arterisl blood gaies [Table ¥)

GRUPO 2: HP secundaria a enfermedades
corazon izquierdo

Yes

Valorar disfuncion cardiaca izquierda >
L=

ViQ scan®
diseass Mismatched perfusion defects!
L Refer to PH No
¥ expert centre ¥

CTEPH posible: AHC {Takla 18)
CT pulmenary angiography, mPAP =15 mmHg, FAWF
RHC +i- Pudmonary Anpgiography =5 mmHg PYR >3 Wood units

T

Heritable ldiopathie Idiopathic

PYOLDPCH PYODIPCH PAH



DIAGNOSTICO

Symptoms, signs, history suggestive of PH

Ecliprardinaranbic s sduabilib of B ST abis @

ECOCARDIOGRAFIA
compatible con HP

o T GRUPO 2: HP secundaria a enfermedades
\"L Valorar disfuncion cardiaca izquierda el corazén izquierdo

GRUPO 3: HP secundaria a patologia pulmonar
ylo hipoxemia

\\—)L Valorar enfermedades pulmonares J—}

y

AT B aem e

CTEPH passible: RHC (Tabla 10) N
CT pulmenary angiography, mPAP =15 mmHg, FAWF
RHC +i- Pudmonary Anpgiography bR <15 mmHe PYR >3 Wood wnits

Comider other
[RUSES

m

T

Heritable ldiopathie Idiopathic
PYODMPCH PYODIPCH PAH




DIAGNOSTICO

Symptoms, signs, history suggestive of PH

Ecliprardinaranbic s sduabilib of B ST abis @

ECOCARDIOGRAFIA
compatible con HP

[ Valorar disfuncion cardiaca izquierda corazon izquierdo

[ GRUPO 2: HP secundaria a enfermedades

GRUPO 3: HP secundaria a patologia pulmonar
ylo hipoxemia

[ Valorar enfermedades pulmonares ]—}

CTEPH pomible: RHC (Tabla 10)
CT pulmenary angiography, mPAP =15 mmHg, PAWP
RHC +/- Pulrmonary Angiography =15 mmHg PYR >3 Wood units

—

Heritable ldiopathie

PYOLDPCH PYODIPCH




DIAGNOSTICO

Symptoms, signs, history suggestive of PH

Echocardiographic probability of PH (Table 8)

Low

*

Consdder loft heart disease and hing digcanos Corsider other caines
Pl# -wzm slgns, risk factors, ECG, andfor Follow-up [Table 9)
+DLCO, chest radiograph and HRCT,

arterisl bload gades (Tabbe )

Diagnosis of left heart diseases or
lung daesses confirmed!

Mo signs of savers Signs of severe PHIMY
PHRY dystunction dysfunctlon

WiQ scan® Refer ta PH

. ~atched perfusior efects! expert centre.
N
CTEPH possible: RAHC (Tabla 10) -
CT pulmonary angiography, mPAP =15 mmHg, PAWP

RHC #/. P‘l.l]l‘l'll‘lll:l‘r ﬁ.nginwph" |5 mmHg, PVR >3 Wood units

CHD

Poroe-
pudmonary

Idopathic

cTD -
=D
1

Heritahle ldiopathie
PYODMPCH PYODIPCH

PAH



DIAGNOSTICO

Symptoms, signs, history suggestive of PH

Echocardiographic probability of PH (Table )

Considor loft heart disease and hing diseanos

ﬂmﬁdﬂﬂhmmﬂ.
+DLED, chest radiograph and HRCT,
arteris] blood gaies [Tabe 9)

Yes Diagnosis of left heart diseases or
¥ lung diseases confirmed!

Mo signs of savers
PHRY dystunction

Treat underfying
Fise

- GAMMAGRAFIA
CTEPH possible: PULMONR VIQ

CT pulmenary angiography,
RHC +i- Pudmonary Anpgiography

Vg scan®
. ~wtched perfusior efects!

Yes

GRUPO 4; HP secundaria a enfermedad pulmonar

- [ Enfermedades pulmonar tromboembaélica Sboibiits Erirics

cTD
==

Heritahle ldiopathie

Idopathic

PYOD/PCH PYODIPCH PAH




Symproms, signs, history suggestive of PH

Echocardiographic probability of PH (Table 8)

High or intermediate

DIAGN

Diagnosis of left heart diseases or
lung daesses confirmed!

N

Vg scan®

. ~atched perfusior _efects!

Yes

CTEPH pomible:
CT pulmenary angiography,

\
GAMMAGRAFIA
PULMONR VIQ

RHC #i- Pulrmonary Angiegraphy

\M{ Enfermedades pulmonar fromboembolica ]——-—} {

GRUPO 4. HP secundaria a enfermedad pulmonar
tfromboembdlica crénica

L LR
'_-5 Group §
- B
N

ENDARTERECTO

e, ° O TENCIALMENTE CURABLE

FERMEDAD TRATABLE MEDIANTE

MIA:



DIAGNOSTICO

Symptoms, signs, history suggestive of PH

Echocardiographic probability of PH (Table 8)

High or intermediate Low

v

Consider |oft heart disease and lung diseasos Connider other caines
Pl# !rn'gtnﬂu. slgns, risk laceors, ECG, andior follow-up (Table 9)
+BLCO, chest radiograph and HRCT,

arterisl bload gades (Tabbe )

4
Diagnosis of left heart diseases or

¥Yeag
lung diseases confirmed! )
Signs of severe PHIMY
Mo dysfunction

r

WiQ scan® Refer to PH
Mismatched perfusion defects! expert centre

CTEPH possible: : RHC (Tabla 10)
CT pulmonary angiography, mPAP =15 mmHg, PAWP
RHC +i- Pulmonary Angiography < |5 mmHg PYR >3 'Wood units

Specific diagnmitic tosts

CHD

cTD -+
Poruo-
gmg‘ d Tu!ln )
Heritahle ldiopathie Heritable
PYODMPCH PYODIPCH PAH




DIAGNOSTIZO

Symptoms, signs, hissory suggestive

g af

HIPERTENSION
ARTERIAL
PULMONAR

CTEPH possible: RHC (Tabla 10)
CT pulmenary angiography, mPAP =15 mmHg, PAWP
RHC +i- Pudmonary Anpgiography A5 mmHg PYR >3 Wood units

Dirusgs - Toxin

—

Heritable Idinpathic

PYOD/PCH PYODPCH



CATETERISMO

CARDIACO
DERECHO

|

HIPERTENSION
ARTERIAL
PULMONAR
IDIOPATICA

PYODIPCH

DIAGNOSTICO HAP

Symptams, signs, history suggestive of PH

VIH, HEPATOPATIAS, ESQUISTOSOMIASIS

CONECTIVOPATIAS, OTRAS
ENFERMEDADES SISTEMICAS

ENFERMEDADES CONGENITAS
CARDIACAS

HAP SECUNDARIA A VIH, HIPERTENSION

PORTAL, ESQUISTOSOMIASIS

HAP SECUNDARIA A ENF TEJIDO CONECTIVO
HP GRUPO 5 (mecanismo multifactorial)

HAP SECUNDARIA A CIA, DUCTUS

PERSISTENTE...




NUESTRO PACIENTE

Symptoms, signs, history suggestive of PH

Echocardiographic probability of PH [Table 8)

Low

'

Conider other calnes
andor follow-up [Tabls 9)

Considor loft haart disease and lung diseanos

Fa ﬂm signs, risk factors, ECG,
+DLED, chest radingraph and HRCT,
arterial blood gaied (Tabhe 4)

J
Yes : Diagnosis of left heart diseases or

——

lung disnises confirmed!

No dystnctlon

¥iQ scan®
Mismatched perfusion defects?

CTEPH possible:
CT pulmonary angiography,
RHC #/- Pulrnonary Angiography

RHC {Tabla 10)
mPAP =15 mmHg, PAWF
=15 mmHg PYR >3 Wood units

pulmanary

w

Heritable Idmpnthh:
PYODIPCH FYODIPCH

Valorar disiu i I o GRMPO2 HPsemndmaaeniamdade&
Vi sl s EﬁﬂPOS HPmﬂx\aapahhg:apumH

\“‘"-*[ Enfermedades pumonar romboembics }—t[m*“"m“mm

tromboembalica cronica

VIH, HEPATOPATIAS, ESQUISTOSOMASIS

HAF SECUNDARIA A VIH, HIPERTENSION
PORTAL, ESQUISTOSOMASIS

COMECTIVOPATIAS, OTRAS

HAP SECUNDARIA A BIFTE.IBOCOHECTWO

ENFERMEDADES HSIEIICM HP GRUPD § [mecanismomultifactorial)
ENFERMEDADES CONGENITAS HAP SECUNDARIA A CIA, DUCTUS
CARDIACAS PERSISTENTE...




NUESTRO PACIENTE

VI no dilatado, con FS conservada.

No valvulopatias.

Dilatacion de cavidades derechas,

cava y suprahepaticas.

Movimiento paradojico del septo.
IT severa. PAPs estimada 106 mmHg

(gradiente VD-AD 86).

ECOCARDIOGRAFIA

compatible con HP

Valorar disfuncion cardiaca izquierda

Valorar enfermedades pulmonares
GAIMAGRAFIA
PULMONR Vi
Enfermedades pulmonar tromboembalica
CATETERISMO
CARDIACO
DERECHO
VIH, HEPATOPATIA 5, ESQUISTOSOMASIS
CONECTIVOPATIAS, OTRAS
ENFERMEDADES SISTEMICAS
ENFERMEDADES CONGENITAS
CARDIACAS
HIPERTENSIOMN
ARTERIAL
PULMONAR

IDIOPATICA

GRUPO 2: HP segundaria a enfermedades
corazon izquierdo

GRUPO 3: HP secundaria a patologia pulmonar
y/o hipoxemia

GRUPD 4: HP secundaria a enfermedad pulmonar
tromboembalica cronica

HAP SECUNDARIA A VIH, HIPERTENSION
PORTAL, ESQUISTOSOMASIS

HAP SECUNDARIA A ENF TEJIDO CONECTIVO
HP GRUPC & [mecanismo multifactorial)

HAP SECUNDARIA A CIA, DUCTUS
PERSISTENTE...



NUESTRO

PACIENTE

VI no dilatado, con FS conservada.

No valvulopatias.

Dilatacion de cavidades derechas,

cava y suprahepaticas.

Movimiento paradojico del septo.
IT severa. PAPs estimada 106 mmHg

(gradiente VD-AD 86).

ECOCARDIOGRAFIA

compatible con HP

Valorar disfuncion cardiaca izquierda

Valorar enfermedades pulmonares

GAMVAGRAFIA

PULMONR ViQ
Enfermedades pulmonar tromboembalica
CATETERISMO
CARDIACO
DERECHOD
VIH, HEPATOPATIA 5, ESQUISTOSOMASIS
CONECTIVOPATIAS, OTRAS
ENFERMEDADES SISTEMICAS
ENFERMEDADES CONGENITAS
CARDIACAS
HIPERTENSIOMN
ARTERIAL
PULMONAR

IDIOPATICA

GRUPO 3: HP secundaria a patologia pulmonar
y/o hipoxemia

GRUPD 4: HP secundaria a enfermedad pulmonar
tromboembalica cronica

HAP SECUNDARIA A VIH, HIPERTENSION
PORTAL, ESQUISTOSOMASIS

HAP SECUNDARIA A ENF TEJIDO CONECTIVO
HP GRUPC & [mecanismo multifactorial)

HAP SECUNDARIA A CIA, DUCTUS
PERSISTENTE...



NUESTRO PACIENTE

ECOCARDIOGRAFIA
compatible con HP

pH 7.45, pO2 81, pCO2 28.9 |

o Espirometria: —_

FVC 4660 mL (92%) b

FEV1 3850 (94%) | et ool | | CFUPO 1P st st i
* DifUSién: CATETERSho

DLCO 81% [

e TC TORAX: ULAEPATDRMIN, oo PORTAL ESQUISTOSOMASIS

CONECTIVOPATIAS, OTRAS HAP SECUNDARIA A ENF TEJIDO CONECTIVO
Descarta e nfe 'm Ed ad ENFERMEDADES SISTEMICAS HP GRUPO 5 [mecanismomultfactrial)
i nte rSt| C | al u OtraS ' ENFERMEDADES CONGENITAS HAP SECUNDARIA A CIA, DUCTUS

alteraciones pulmonar.

Vialovar-anf & s GRUPO 3: HP secundariz a patologia pulmonar

y/o hipoxemia

HIPERTEN SIOH
ARTERIAL
PULMCHAR
IDIOPATICA



NUESTRO PACIENTE

ECOCARDIOGRAFIA
compatible con HP

. GAB: e

pH 7.45, pO2 81, pCO2 28.9 |

» Espirometria: —

FVC 4660 mL (92%) st

FEV1 3850 (94%) | cmedais i bobebiica | | PO 1P st s o

e Difusion: enErERse

DLCO 81% -

e TC TORAX: R e e

Descarta enfermedad e 4P GRUPO  pecansmomlfor)
Intersticial u otras | cIFEEDOES concems e S A O, LT
alteraciones pulmonar.

Valorar enfermedades pulmonares

HIPERTEN SIOH
ARTERIAL
PULMCHAR
IDIOPATICA



NUESTRO

PACIENTE

ECOCARDIOGRAFIA

compatible con HP

Valorar disfuncion cardiaca izquierda

Valorar enfermedades pulmonares

GAMVAGRAFIA

PULMONR VIQ

Enfermedades pulmonar tromboembalica

CATETERISMO
CARDIACO
DERECHO
VIH, HEPATOPATIAS, ESQUISTOSOMIASIS
COMECTIVOPATIAS, OTRAS
ENFERMEDADES SISTEMICAS
ENFERMEDADES CONGENITAS
CARDIACAS
HIPERTEN SIOH
ARTERIAL
PULMCHAR

IDIOPATICA

GRUPD 4: HP secundaria a enfermedad pulmonar
tromboembolica cronica

HAP SECUNDARIA A VIH, HIPERTENSION
PORTAL, ESQUISTOSOMASIS

HAP SECUNDARIA A ENF TEJIDO CONECTIVO
HP GRUPO § {mecanismo multifactorial)

HAP SECUNDARIA A CIA, DUCTUS
PERSISTENTE...



NUESTRO PACIENTE

ECOCARDIOGRAFIA

compatible con HP

Valorar disfuncion cardiaca izquierda

Valorar enfermedades pulmonares

GAMVAGRAFIA

PULMONR VIQ

Enfermedades pulmonar tromboembalica

CATETERISMO
CARDIACO
DERECHO
VIH, HEPATOPATIAS, ESQUISTOSOMIASIS
CONECTIVOPATIAS, OTRAS
ENFERMEDADES SISTEMICAS
ENFERMEDADES CONGENITAS
CARDIACAS
HIPERTEN SIOH
ARTERIAL
PULMCHAR

IDIOPATICA

GRUPD 4: HP secundaria a enfermedad pulmonar
tromboembalica cronica

HAP SECUNDARIA A VIH, HIPERTENSION
PORTAL, ESQUISTOSOMASIS

HAP SECUNDARIA A ENF TEJIDO CONECTIVO
HP GRUPC & [mecanismo multifactorial)

HAP SECUNDARIA A CIA, DUCTUS
PERSISTENTE...



NUESTRO PACIENTE

ECOCARDIOGRAFIA

compatible con HP

Valorar disfuncion cardiaca izquierda

Valorar enfermedades pulmonares

GAMVAGRAFIA

PULMONR VIQ

Enfermedades pulmonar tromboembalica

CATETERISMO
CARDIACO
DERECHO
VIH, HEPATOPATIAS, ESQUISTOSOMIASIS
CONECTIVOPATIAS, OTRAS
ENFERMEDADES SISTEMICAS
ENFERMEDADES CONGENITAS
CARDIACAS
HIPERTEN SIOH
ARTERIAL
PULMCHAR

IDIOPATICA

GRUPD 4: HE, daria 3 enfermedad pulmonar

HAP SECUNDARIA A VIH, HIPERTENSION
PORTAL, ESQUISTOSOMASIS

HAP SECUNDARIA A ENF TEJIDO CONECTIVO
HP GRUPC & [mecanismo multifactorial)

HAP SECUNDARIA A CIA, DUCTUS
PERSISTENTE...



NUESTRO

PACIENTE

ECOCARDIOGRAFIA
compatible con HP

Valorar disfuncion cardiaca izquierda

Valorar enfermedades pulmonares

GAMVAGRAFIA
PULMONR Vi@

Enfermedades pulmonar tromboembalica

CATETERISMO
CARDIACO
DERECHO

VIH, HEPATOPAT‘IAS, ESQUISTOSOMASIS

COMECTIVOPATIAS, OTRAS
ENFERMEDADES SISTEMICAS

ENFERMEDADES CONGENITAS
CARDIACAS

HIPERTEN SIOH
ARTERIAL
PULMCHAR
IDIOPATICA

GRUPD 4: HE, daria 3 enfermedad pulmonar

HAP SECUNDARIA A VIH, HIPERTENSION
PORTAL, ESQUISTOSOMASIS

HAP SECUNDARIA A ENF TEJIDO CONECTIVO
HP GRUPQ & [mecanismo multifactorial)

HAP SECUNDARIA A CIA, DUCTUS
PERSISTENTE...



NUESTRO CASO: HEMODINAMICA

PULMONAR (2004)
PAD 14
Cabidter
. . AP:98/55(73)
B e SaO2AP: 68%
p \ puimanar
) 1 ; i’ 1 - % . Auricula
Auricula— I X h‘\‘ Lzquierda F)C:F) :Lzl
derecha § | .
(Ihlh A “ "Hﬁ - Valvula _ .
.-hJE.;n ' pulmonar CO: 4 I/min
Valvula - i\ .
ricispide \\ \ Cl: 2 I/min/m2
] Vertiede | RVP: 14.7 UW
: Equierdo

Vena

cava mferior

Test vasoreactividad con
Ventriculo EPOPROSTENOL negativo
vt (Sin descenso PAP o RVP)




PAPM
PCP
RVP
Co

NUESTRO

PACIENTE

NUESTRO
CASO

73 mmHg

14 mmHg
147 UW
4

ECOCARDIOGRAFIA
compatible con HP

Valorar disfuncion cardiaca izquierda

Valorar enfermedades pulmonares

GAMVAGRAFIA
PULMONR Vi@

Enfermedades pulmonar tromboembalica

CATETERISMO
CARDIACO
DERECHO

VIH, HEPATOPAT‘IAS, ESQUISTOSOMASIS

COMECTIVOPATIAS, OTRAS
ENFERMEDADES SISTEMICAS

ENFERMEDADES CONGENITAS
CARDIACAS

HIPERTEN SIOH
ARTERIAL
PULMCHAR
IDIOPATICA

GRUPQ 3: HP patologia pulmonar

GRUPD 4:HP 5 enfermedad pulmonar

HAP SECUNDARIA A VIH, HIPERTENSION
PORTAL, ESQUISTOSOMASIS

HAP SECUNDARIA A ENF TEJIDO CONECTIVO
HP GRUPQ & [mecanismo multifactorial)

HAP SECUNDARIA A CIA, DUCTUS
PERSISTENTE...



NUESTRO PACIENTE

ECOCARDIOGRAFIA

compatible con HP

Valorar disfuncion cardiaca izquierda

Valorar enfermedades pulmonares

GANMAGRAFIA
PULMONR Vi@

Enfermedades pulmonar tromboembalica

CATETERISMO
CARDIACO
OERECHO

VIH, HEPATOPM‘IAS, ESQUISTOSOMASIS

COMECTIVOPATIAS, OTRAS
ENFERMEDADES SISTEMICA

ENFERMEDADES CONGENITAS
CARDIACAS

HIPERTEN SIOH
ARTERIAL
PULMCHAR
IDIOPATICA

GRUPQ 3: HP patologia pulmonar
y/o hipoxemia

GRUPD 4:HP 5 enfermedad pulmonar

HAP SECUNDARIA A VIH, HIPERTENSION
PORTAL, ESQUISTOSONMASIS

HAP SECUNDARIA A ENF TEJIDO CONECTIVO
HP GRUPQ & [mecanismo multifactorial)

HAP SECUNDARIA A CIA, DUCTUS
PERSISTENTE...



NUESTRO PACIENTE

ECOCARDIOGRAFIA
(] H I V compatible con HP

— Serologia negativa R

patologia pulmonar

* Hepatopatia crénica | —

— Virus hepatotropos

negativos

— Sin datos ecograficos
de hipertension portal e

« Colagenosis

— Ausencia de datos
clinicos y | S —
autoinmunidad
negativa

PULMCHAR

GRUPO4:HP 5

i enfermedad pulmonar
Enfermedades pulmonar tromboembolica Beiahremaibia

HAP SECUNDARIA A VIH, HIPERTENSION

VIH, HEPATOPAT‘IAS, ESQUISTOSOMASIS PORTAL ESGUISTOSOMASIS

HAP SECUNDARIA A ENF TEJIDO CONECTIVO
HP GRUPQ & [mecanismo multifactorial)

COMECTIVOPATIAS, OTRAS
ENFERMEDADES SISTEMICA

IDIOPATICA



NUESTRO PACIENTE

ECOCARDIOGRAFIA
(] H I V compatible con HP

— Serologia negativa v st ots | S0
* Hepatopatia crénica | =

— Virus hepatotropos

negativos

— Sin datos ecograficos
de hipertension portal e

patologia pulmonar

i . | GRUPD 4:HP s enfermedad pulmonar
Enfermedades pulmonar tromboembolica g s

VIH, HEPATOPAT‘IAS, ESQUISTOSOMASIS

« Colagenosis

— Ausencia de datos
CII,nICOS y | ENFERNEDJE{ESMES:GENIMS , gg; sﬁg{r:g:?ﬂ“m' DUCTUS
autoinmunidad
negativa

PULMCHAR

COMECTIVOPATIAS, OTRAS
ENFERMEDADES SISTEMICA
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NUESTRO PACIENTE

ECOCARDIOGRAFIA
compatible con HP

Valorar disfuncion cardiaca izquierda

Valorar enfermedades pulmonares

GAMVAGRAFIA
PULMONR Vi@

Enfermedades pulmonar tromboembalica

CATETERISMO
CARDIACO
DERECHO

VIH, HEPATOPATIA 5, ESQUISTOSOMIASIS

CONECTIVOPATIAS, QTRAS
ENFERUERARRmRRRRLICAS

ENFERMEDADES CONGENITAS
CARDIACAS

HIPERTEN SIOH
ARTERIAL
PULMCHAR
IDIOPATICA

patologia pulmonar
y/o hipoxemia

enfermedad pulmonar

HAP SECUNDARIA A CIA, DUCTUS
PERSISTENTE...



NUESTRO PACIENTE

ECOCARDIOGRAFIA
compatible con HP

Valorar disfuncion cardiaca izquierda

GRUPO 3:HP 5 patologia pulmonar

Valorar enfermedades pulmonares ! ;
y/o hipoxemia

GAMVAGRAFIA
PULMONR Vi@

Ene i i bl GRUPD 4:HP 5 enfermedad pulmonar

CATETERISMO
CARDIACO
DERECHO

. HAP SECUNE
VIH, HEPATOPATIAS, ESQUISTOSOMASIS PORTAL ESQ

CONECTIVOPATIAS, OTRAS

T

ENFERMEDADES CONGENITAS

CARDIACAS PERSISTENTE...

HIPERTEN SIOH
ARTERIAL
PULMCHAR
IDIOPATICA




NUESTRO CASO

DIAGNOSTICO
HIPERTENSION ARTERIAL
PULMONAR IDIOPATICA



(QUE ES LA HAP?

RISK FACTORS
Idiopathic, drugs and toxin,
CTDs, HIV, portal
hypertension, CHD,
schistosomiasis, CHA

GENETIC PREDISPOSITION
*Mutations: BMPR2, ALK1, ENG
*Polymorphisms?

* Genetic susceptibility?




FISIOPATOLOGIA HAP

Estos cambios provocan:

Asymptomatic/ Symptomatic/ Overt right-sided
compensated decompensating heart failure

[N

FAP

Time




HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR
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HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR,
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DIANAS TERAPEUTICAS
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TRATAMIENTO
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Determinants of prognosis*

Contl it | ear chartllin) Low risk <5% Intermediate risk 5-10% High risk >10%

Clinical signs of right heart failure Absent Absent Present

Progression of symptoms No Slow Rapid

Syncope No Occasional syncope® Repeated syncope*
WHO functional class L1l I v

6MWD >440 m 165440 m <|65 m
Peak VO, >15 ml/min/kg Peak VO, Peak VO, <I | ml/min/kg
Cardiopulmonary exercise testing (>65% pred.) | 1=15 ml/min/kg (35-65% pred.) (<35% pred.)

VEIVCO; slope <36 VEIVCO; slope 36-44.9 VENVCO, >45
BNP <50 ng/l BNP 50-300 ng/l BNP >300 ngl!
NT-proBNP <300 ng/m NT-proBNP 3001400 ng/l NT-proBNP >1400 ng/l

RA area 18-26 cm?
No or minimal, pericardial
effusion

NT-proBNP plasma levels

RA area >26 cm?
Pericardial effusion

RA area <18 cm?

Imaging (echocardiography, CMR imaging) No pericardial effusion

RAP <8 mmHg RAP 8-14 mmHg RAP >14 mmHg
Haemodynamics Cl 22.5 l/min/m? Cl 2.0-2.4 l/min/m? Cl <2.0 I/min/m?
SvO, >65% SvO; 60-65% SvO, <60%




OBJETIVO DEL TRATAMIENTO

e = LI

Low risk <5%

Determinants of prognosis®
(estimated |-year mortality)

Clinical signs of right heart failure Absent

Progression of symptoms No

Syncope No

WHO functional class L1l

6MWD >440 m

Peak VO, >15 ml/min/kg
Cardiopulmonary exercise testing (>65% pred.)
VE/NCO; slope <36

BNP <50 ng/l

NT-proBNP plasma levels NT-proBNP <300 ng/m

RA area <18 cm?

Imaging (echocardiography, CMR imaging) No pericardial effusion

RAP <8 mmHg
Haemodynamics Cl 22.5 l/min/m?
SvO, >65%




OBJETIVO DEL TRATAMIENTO

e = LI

Determinants of prognosis® Low risk <5%

(estimated |-year mortality)

Clinical signs of right heart failure Absent

Progression of symptoms No

Syncope No

WHO functional class L1l

6MWD >440 m

Peak VO, >15 ml/min/kg
Cardiopulmonary exercise testing (>65% pred.)

VE/NCO; slope <36

BNP <50 ng/l

NT-proBNP plasma levels NT-proBNP <300 ng/m

RA area <18 cm?

Imaging (echocardiography, CMR imaging) No pericardial effusion

RAP <8 mmHg
Haemodynamics Cl 22.5 l/min/m?
SvO, >65%




NUESTRO PACIENTE

rminants of prognosis*
(estimated |-year mortality)

Clinical signs of right heart failure

Absent Present

Progression of symptoms Slow Rapid

Syncope Occasional syncope® Repeated syncope*
WHO functional class 1l v
6MWD >440 m 165440 m <165 m

Peak VO; >15 ml/min/kg Peak VO, Peak VO; <I | ml/min/kg
Cardiopulmonary exercise testing (>65% pred.) 11-15 mi/min/kg (35-65% pr (<35% pred))
VENCO; slope <36 VE/VCO; slope 36-44.9 VEIVCO; 245
BNP <50 ng/l BNP 50-300 ng/l BNP >300 ng/l
NT-proBNP <300 ng/ml NT-proBNP 3001400 ng/l NT-proBNP >1400 ng/l

RA area [18-26 cm?
No or minimal, pericardial
effusion

NT-proBNP plasma levels

RA area <8 cm?
No pericardial effusion

RA area >26 cm?

Imaging (echocardiography, CMR imaging) Parlcirdial affusion

RAP <8 mmHg RAP 8-14 mmHg RAP >14 mmHg
Haemodynamics Cl 22.5 l/minfm? Cl 2.0-2.4 l/min/m? Cl <2.0 I/min/m?*
SvO, >65% SvO; 60-65% SvO; <60%

TRATAMIENTO:
TREPROSTINIL Y
BOSENTAN



EVOLUCION

BOSENTAN TREPROSTINIL T
U + TREPROSTINIL EPOPROSTENOL
TREPROSTINIL || SILDENAFILO +
SILDENAFILO
500 | ge—— |

N4\

/
/

Tratamiento con CPAP.

e / Se diagnostica de SAHS.

/

Progresion ecografica:
Se envia a UTP
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Se retira Bosentan por toxicidad
hepatica.

Anemia microcitica.

Se realiza polipectomia colonoscopica.




TRASPLANTE PULMONAR
26/07/2014

Anatomia Patoldqica:

Estela Costa Navarro R-2










GRADACION DE HEATH and EDWARDS DE LA HIPERTENSION PU LMONAR

Grado I *Hipertrofia de la media de pequenas arterias
*Muscularizacidon de arteriolas

Grado 11 Hipertrofia de la media

Proliferacion de la intima en pequeiias arterias

Grado III *Hipertrofia de la media
*Proliferacion de la intima
*Fibrosis laminar concéntrica

Grado 1V *Hipertrofia de la media
Proliferacion de la intima
Fibrosis laminar concéntrica
+LESIONES PLEXIFORMES

Grado V sLesiones Plexiformes
LESIONES ANGIOMATOIDES

Grado VI *Hipertrofia de la media
Proliferacion de la intima
Fibrosis laminar concéntrica
sLesiones Plexiformes
sLesiones angiomatoides
sARTERITIS NECROTIZANTE










GRADACION DE HEATH and EDWARDS DE LA HIPERTENSION PU LMONAR

Grado I *Hipertrofia de la media de pequenas arterias
*Muscularizacidon de arteriolas

Grado II *Hipertrofia de la media
Proliferacion de la intima en pequefas arterias

Grado III *Hipertrofia de la media
*Proliferacion de la intima
*Fibrosis laminar concéntrica

Grado IV Hipertrofia de la media
Proliferacion de la intima

Fibrosis laminar concéntrica
LESIONES PLEXIFORMES

Grado V sLesiones Plexiformes
LESIONES ANGIOMATOIDES

Grado VI *Hipertrofia de la media
*Proliferacion de la intima
Fibrosis laminar concéntrica
sLesiones Plexiformes
sLesiones angiomatoides
sARTERITIS NECROTIZANTE







GRADACION DE HEATH and EDWARDS DE LA HIPERTENSION PU LMONAR

Grado I *Hipertrofia de la media de pequenas arterias
*Muscularizacidon de arteriolas

Grado II Hipertrofia de la media
Proliferacion de la intima en pequefas arterias

Grado III *Hipertrofia de la media
*Proliferacion de la intima
*Fibrosis laminar concéntrica

Grado 1V *Hipertrofia de la media
*Proliferacion de la intima
Fibrosis laminar concéntrica
+LESIONES PLEXIFORMES

Grado V Lesiones Plexiformes

LESIONES ANGIOMATOIDES

Grado VI *Hipertrofia de la media
*Proliferacion de la intima
Fibrosis laminar concéntrica
sLesiones Plexiformes
sLesiones angiomatoides
sARTERITIS NECROTIZANTE







EXPERIENCIA DE 1LA UNIDAD DE HAP

Un total de 160 pacientes con HP evaluados en 11 afios.

HAP asociada a otras
enfermedades

HPTEC

HAP idiopatica

HP de origen multifactorial o desconocido

e La atencioén a los pacientes con HAP y HPTEC supone  habitualmente
un manejo multidisciplinar que implica a numerosos Servicios y
Unidades del Hospital.

 Mencion especial para el personal de enfermeriay a  uxiliar de las
areas de hospitalizacion y funcion pulmonar de nues tro Servicio por
su implicacion en la atencion a estos pacientes.




IDEAS PARA LLEVARSE A CASA

La Hipertension Arterial Pulmonar es una enfermedad
Infrecuente que se diagnostica tardiamente.

El retraso diagnostico empeora el prondstico.

La ecocardiografia es el método de screening para la
enfermedad pero el diagnostico es hemodinamico
mediante cateterismo cardiaco.

Los nuevos farmacos no son curativos pero han
modificado el pronostico de la enfermedad.

Los pacientes deben ser valorados en Centros con
experiencia para su tratamiento y debe considerarse la
opcion del trasplante pulmonar con suficiente antel acion.



