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Resumen

Introduccion: La hipertensidn pulmonar es una condicidn potencialmente fatal y se considera
un problema de salud publica debido a suimpacto clinico. Aunque existen opciones terapéu-
ticas disponibles en nuestro medio, persisten limitaciones en la estandarizacion diagndstica.
Objetivo: Determinar las caracteristicas clinicas y demogrdficas de los pacientes diag-
nosticados con hipertensién arterial pulmonar del grupo 1 o grupo 4.

Métodos: Estudio observacional de corte transversal. Se incluyeron pacientes mayores
de 18 afos diagnosticados con hipertensién arterial pulmonar del grupo 1 o con hiper-
tension pulmonar tromboembdlica crénica, confirmada mediante cateterismo cardia-
co derecho, y atendidos en la Fundacion Santa Fe de Bogotd entre enero 2017 y abril
2024. Se aplicaron estadisticas descriptivas para caracterizar y describir las variables.
Resultados: Se incluyeron 42 pacientes; 81% pertenecia al grupo 1y 19% al grupo 4.
El 90,4% eran mujeres, con edad media de 62 afos. Cerca del 70% de los pacientes re-
cibia algun tipo de terapia vasodilatadora especifica, ya fuera en monoterapia (48%) o
en terapia combinada (22%). Al comparar por grupo etioldgico, se observaron diferen-
cias estadisticamente significativas en la fraccidn de eyeccidon del ventriculo izquierdo
(62 +0,09% en el grupo 1 vs. 66 + 0,16% en el grupo 4) (p = 0,02), asi como en la satura-
cién venosa mixta de oxigeno (64 + 0,19% vs. 79 + 0,26%, respectivamente) (p = 0,003).
Conclusiones: En pacientes con hipertensién arterial pulmonar, la distribucién por sexo,
edad, caracteristicas clinicas, perfilhemodindmico y estado del tratamiento fue compa-
rable a la reportada en registros internacionales fuera de América Latina.

Palabras clave: hipertensién arterial pulmonar; hipertensiéon pulmonar tromboembdlica crénica; cateterismo

cardiaco derecho; presién media de la arteria pulmonar; resistencia vascular pulmonar.
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Abstract

Introduction: Pulmonary hypertension is a potentially fatal condition; it is considered a
public health concern due to its clinical impact. Therapeutic options are available in our
setting, however, the lack of diagnostic standardization is undeniable.

Objective: To determine the clinical and demographic characteristics of patients diag-
nosed with pulmonary arterial hypertension in group 1 or group 4.

Methods: This is an observational, cross-sectional study. Patients over 18 years of age
diagnosed with pulmonary arterial hypertension in group 1 or associated with chronic
thromboembolic pulmonary hypertension, confirmed by right heart catheterization, and
treated at Fundacion Santa Fe de Bogotd between January 2017 and April 2024 were
included. Descriptive statistics were applied to characterize and describe the variables.
Results: A total of 42 patients were included, with 81% belonging to group 1 and 19%
to group 4. 90.4% were women, with a mean age of 62 years. Nearly 70% of the pa-
tients were receiving some type of specific vasodilator therapy, either as monotherapy
(48%) or in combination therapy (22%). In the differentiation by etiological group, there
were statistically significant differences in LVEF (62 + 0.09% in group 1 vs. 66 + 0.16%
in group 4) (p = 0.02), as well as in terms of SvO2 (64 + 0.19% vs. 79 + 0.26%, respec-
tively) (p = 0.003).

Conclusions: In patients with pulmonary arterial hypertension, the distribution by sex,
age, clinical characteristics, hemodynamic profile, and treatment status was compara-
ble to that reported in international registries outside of Latin America.

Keywords: pulmonary arterial hypertension; chronic thromboembolic pulmonary hypertension; right heart

catheterization; mean pulmonary artery pressure; pulmonary vascular resistance.

Introduccion

La hipertensién pulmonar es una entidad clinica de curso potencialmente grave, caracterizada
por un aumento de la presién de la arteria pulmonar por encima de 20 mmHg en reposo medida
mediante cateterismo cardiaco derecho. Su etiologia se explica por una amplia variedad de me-
canismos fisiopatoldgicos, que incluyen factores genéticos, epigenéticos, relacionados con fdr-
macos, infecciosos, inflamatorios (autoinmunes) y trombdticos, entre otros.!

Considerando la diversidad de mecanismos fisiopatoldgicos involucrados, y con el objetivo de
optimizar tanto el diagndstico como el manejo, la hipertensién pulmonar ha sido clasificada en
cinco grandes grupos, definidos de la siguiente manera: grupo 1: hipertensién arterial pulmonar;
grupo 2: hipertensién pulmonar secundaria a enfermedad del corazdn izquierdo; grupo 3: hiper-
tension pulmonar secundaria a enfermedades pulmonares y/o sindromes hipoxémicos crénicos;
grupo 4: hipertension pulmonar tromboembdlica crénica y otras obstrucciones de las arterias
pulmonares; y grupo 5: hipertensién pulmonar con mecanismos poco claros y/o multifactoriales.?

Todos los grupos de hipertension pulmonar comparten el fenémeno de remodelacién vascu-
lar y, en la mayoria de los subtipos, pueden observarse cambios hipertréficos en la capa media
arterial, cambios proliferativos en la intima (ya sean concéntricos o excéntricos) y lesiones trom-
bdticas en las arterias pulmonares distales. El resultado final de estos procesos es un aumento
de la resistencia arterial y de la presion dentro del sistema.?

Los mecanismos subyacentes a los cambios vasculares y a la remodelacién son multifac-
toriales e involucran principalmente alteraciones en el metabolismo celular. Estas se mani-
fiestan como un aumento en la produccién de dcido ldctico en ambientes ricos en oxigeno,
disminucién de los mecanismos de apoptosis y alteraciones en la regulacién de proteinas
profibréticas, entre otros.? La alteracion del equilibrio entre las vias vasodilatadoras y va-
soconstrictoras constituye una caracteristica clave de la hipertensiéon pulmonar. Esto se de-
be, en parte, a un incremento de mediadores vasoactivos como la endotelina-1, un potente
vasoconstrictor y mitégeno que actia sobre las células del musculo liso vascular.® Adicio-
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nalmente, se presenta una disminucion en la sintesis y concentracion de éxido nitrico, se-
cundaria a una reduccién en la actividad de la éxido nitrico sintetasa. Esto conduce a una
respuesta vasodilatadora disminuida, aumento del tono vascular y, en consecuencia, a una
mayor tension de la pared vascular.?3

La hipertensién pulmonar es reconocida a nivel mundial como un problema de salud publi-
ca, debido a su elevada morbimortalidad y a la carga clinica que representa. En los Ultimos anos,
se han estudiado cuatro grupos farmacoldgicos que actldan directamente sobre las vias de las
prostaglandinas, la fosfodiesterasa tipo 5, la guanilato ciclasa y la endotelina. Estas terapias
han demostrado reducir la mortalidad por todas las causas y la incidencia de eventos relacio-
nados con la hipertensién pulmonar, asi como mejorar de manera significativa los sintomas, la
calidad de vida y la clase funcional en pacientes con hipertensién arterial pulmonar del grupo 1,
incluyendo aquellas de etiologia idiopdtica, hereditaria, inducida por fdrmacos o toxinas (princi-
palmente agentes anorexigénicos), asociada a infeccién por VIH, a enfermedades del tejido co-
nectivo y a enfermedad tromboembdlica pulmonar cronica.

En este contexto, y considerando que la hipertensidn pulmonar es una condicién clinica aso-
ciada a alta morbimortalidad, asi como a una importante carga econdmica para los sistemas
de salud, el presente estudio tiene como objetivo caracterizar clinica y sociodemogrdficamente
a los pacientes con hipertension arterial pulmonar del grupo 1, asi como a aquellos con hiper-
tensién pulmonar asociada a enfermedad tromboembdlica crénica, atendidos en la Fundacion
Santa Fe de Bogotd entre enero de 2017 y abril de 2024. Esta caracterizacion busca describir el
comportamiento de la enfermedad en nuestra poblacién y compararlo con los datos reportados
a nivel internacional, como un paso hacia una atencién mds individualizada y basada en la evi-
dencia, que permita la implementacion de las estrategias terapéuticas mds efectivas disponi-
bles en la actualidad.

Materiales y métodos

Disefio y poblacion del estudio

Estudio observacional, descriptivo y de corte transversal. Se incluyeron registros de pacientes
mayores de 18 afios, de ambos sexos, con diagndstico de hipertension arterial pulmonar (grupo
1, especificamente de etiologia idiopdtica, hereditaria, inducida por fdrmacos o toxinas, asocia-
da ainfeccién por VIH o a enfermedades del tejido conectivo) y de hipertensién pulmonar trom-
boembdlica crénica (grupo 4), confirmados mediante cateterismo cardiaco derecho, atendidos
en el Hospital Universitario Fundacién Santa Fe de Bogotd durante el periodo comprendido en-
tre enero de 2017 y abril de 2024.

Criterios de exclusién

e Pacientes menores de 18 anos.

e Pacientes mayores de 18 afnos con diagndstico de hipertensién pulmonar confirmado me-
diante cateterismo cardiaco derecho entre enero de 2017 y abril de 2024, pero sin seguimien-
to en la Fundacién Santa Fe de Bogotd.

e Pacientes con diagndstico de hipertension pulmonar clasificados dentro de los grupos 2, 3 0 b.

e Pacientes con diagndstico clinico de hipertensidn pulmonar sin confirmacién mediante cate-
terismo cardiaco derecho.

En este contexto, se realizé una revisidn retrospectiva de las historias clinicas de todos los
pacientes registrados en el sistema de informacidn institucional de la Fundacion Santa Fe de
Bogotd (HIS-ISIS), utilizando los cédigos CIE-10: hipertensidn pulmonar primaria (127.0) y otras
hipertensiones pulmonares secundarias (127.2). Se seleccionaron aquellos pacientes que cum-
plieron con los criterios de inclusion y exclusion. Posteriormente, se extrajo la informacién co-
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rrespondiente a la consulta en la cual el diagndstico fue confirmado por un especialista en neu-
mologia o cardiologia.

Las historias clinicas fueron revisadas para las siguientes variables de interés: edad, sexo,
peso, talla, indice de masa corporal, estado civil, nivel educativo, tipo de dafiliacién al sistema
de salud, entidad aseguradora, etiologia de la hipertensién pulmonar, clase funcional seguin
la OMS, presion arterial sistdlica, presidn arterial diastdlica, presion arterial media, presencia
de signos clinicos de falla cardiaca derecha, evolucién de los sintomas o manifestaciones cli-
nicas, resultado de la prueba de caminata de seis minutos, niveles de NT-proBNP, FEV1, FVC,
DLCO, Pa0Oz, PaCO2 y consumo mdximo de oxigeno medido mediante prueba de ejercicio car-
diopulmonar.

Adicionalmente, se registraron los datos del primer reporte de cateterismo cardiaco derecho,
incluyendo: presién media de la arteria pulmonar, presion de enclavamiento de la arteria pulmo-
nar, resistencia vascular pulmonar, presién auricular derecha, indice cardiaco, saturacién veno-
sa mixta de oxigeno, volumen sistdlico indexado y respuesta a la prueba de vasorreactividad.

Finalmente, se recopilaron los datos documentados en el primer ecocardiograma posterior al
diagndéstico, incluyendo: drea de la auricula derecha, relacion TAPSE/presion sistélica de la ar-
teria pulmonar (PSAP), fraccion de eyeccidn del ventriculo izquierdo y derecho, y la terapia va-
sodilatadora prescrita.

Los datos fueron recolectados en una base de datos institucional utilizando el software RE-
DCap (Research Electronic Data Capture). Con base en la informacidn de los pacientes incluidos
en la base de datos y de acuerdo con la matriz de variables de interés para este estudio, se rea-
lizd el andlisis estadistico.

Variables recolectadas
Se recolectaron variables sociodemogrdficas, clinicas, funcionales, hemodindmicas, ecocardio-
grdficas y terapéuticas.

Las variables sociodemogrdficas y clinicas incluyeron edad, sexo, peso, talla, indice de ma-
sa corporal, estado civil, nivel educativo, tipo de afiliacién al sistema de salud, entidad asegura-
dora, etiologia de la hipertensidn pulmonar, clase funcional segutin la Organizacién Mundial de la
Salud, presion arterial sistdlica, presion arterial diastdlica, presidn arterial media, presencia de
signos clinicos de falla cardiaca derecha y evolucidn de los sintomas o manifestaciones clinicas.

Las variables funcionales y paraclinicas incluyeron el resultado de la prueba de caminata de
seis minutos, niveles de NT-proBNP, FEV;, FVC, DLCO, PaQ,, PaCO, y consumo mdximo de oxi-
geno medido mediante prueba de ejercicio cardiopulmonar.

Del primer cateterismo cardiaco derecho disponible, se registraron la presiéon media de la ar-
teria pulmonar, presién de enclavamiento de la arteria pulmonar, resistencia vascular pulmonar,
presion auricular derecha, indice cardiaco, saturacién venosa mixta de oxigeno, volumen sistdli-
co indexado y respuesta a la prueba de vasorreactividad.

Del primer ecocardiograma posterior al diagndstico, se recopilaron el drea de la auricula de-
recha, la relacion TAPSE/presidn sistdlica de la arteria pulmonar, la fraccidn de eyecciéon del ven-
triculo izquierdo y derecho, y la terapia vasodilatadora prescrita.

Gestion de datos y andlisis estadistico
Los datos fueron recolectados de forma andnima en una base de datos institucional utilizando el
software REDCap (Research Electronic Data Capture). La informacion fue registrada de acuer-
do con la matriz de variables definida para el estudio y revisada por al menos un especialista en
neumologia o cardiologia.

Posteriormente, se realizd el andlisis estadistico con el objetivo de describir las caracteristi-
cas clinicas, funcionales, ecocardiogrdficas y hemodindmicas de la poblacién incluida.
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Resultados

Entre los 42 pacientes incluidos en la base de datos, la mayoria fueron mujeres, quienes re-
presentaron el 90,4% de la poblacidn total, con una edad media de 62,85 + 17,44 anos. Los
datos demogrdficos detallados se presentan en la Tabla 1. En cuanto a los hallazgos ecocar-
diogrdficos, el drea auricular derecha media fue de 19,08 + 6,15 cm?, la presidn sistélica de
la arteria pulmonar fue de 66,20 + 23,45 mmHg, el TAPSE fue de 19,18 + 4,79 mm y la rela-
cién TAPSE/PASP fue de 0,33 + 0,12. La fraccidn de eyeccidn del ventriculo izquierdo fue de
63,28 + 5,37%.

Tabla 1.
Caracteristicas clinicas y demogrdficas.

Edad (afos) 62,85 17,44
Sexo femenino (%) 42 90,4 2,57
Peso (kg) 42 59,74 12,89
Talla (cm) 42 158,68 7,561
indice de masa corporal (kg/m?) 42 23,46 4,57
Superficie corporal (m?) 42 1,59 0,57
Presidn arterial sistélica (mmHg) 42 121,28 19,64
Presidn arterial diastdlica (mmHg) 42 70,45 9,22
Distancia caminata 6 minutos (m) 30 467,55 96,14
NT-proBNP 31 2.149,25 6.971,97
FEV1 (%) 9 78,56 19,75
FVC (%) 7 54,04 34,5
DLCO (%) 13 56,83 25,02
PaO2 (mmHg) 29 73,58 18,74
PaCO2 (mmHg) 29 30,29 4,59
mPAP (mmHg) 42 39,11 13,67
PAWP (mmHg) 42 11,82 3,69
PVR (Unidades Wood) 36 5,9 3,63
RAP (mmHg) 34 6,77 3,62
indice cardiaco (L/min/m?2) 30 2,79 0,96
SvO2 (%) 28 67,26 10,49
Volumen sistdlico (mL) 34 36,53 11,89
indice de volumen sistélico (mL/m2) 34 21,92 9,15
Area auricula derecha (cm?) 38 19,08 6,15
PASP (mmHg) 40 66,2 23,45
TAPSE (mm) 38 19,18 4,79
Relacion TAPSE/PASP 37 0,33 0,12
FEVI (%) 42 63,28 5,37
FEVD (%) 8 40,2 11,1

En relacién con los hallazgos hemodindmicos obtenidos mediante cateterismo cardiaco dere-
cho, la presiéon media de la arteria pulmonar fue de 39,11 + 13,67 mmHg, la resistencia vascular
pulmonar fue de 5,90 + 3,63 unidades Wood, la presién de enclavamiento de la arteria pulmonar
fue de 11,82 + 3,69 mmHg y la presién auricular derecha fue de 6,77 + 3,62 mmHg.
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En términos de la etiologia de la hipertensidn pulmonar, el 81% de los pacientes se clasifi-
c6 dentro del grupo 1. Entre ellos, la causa mds frecuente fue la hipertension arterial pulmonar
idiopdtica, que correspondid al 36% de los casos, seguida por la hipertensién arterial pulmonar
asociada a enfermedad del tejido conectivo, con 21%, y la hipertensidn portopulmonar, con 17%.
Por su parte, el 19% de los pacientes correspondid al grupo 4 de hipertensién pulmonar trom-
boembdlica crénica.

Con respecto a las manifestaciones clinicas, la mayoria de los pacientes se encontraba en
clase funcional I y Il de la OMS, con 38% y 40%, respectivamente. Del total de la poblacidn, el
24% presentd signos clinicos de falla cardiaca derecha. Asimismo, el 19% tuvo una progresién
lenta de los sintomas, en comparacion con el 7% que presentd progresion rdpida, mientras que
solo el 2% experimento sincope recurrente.

En cuanto al tratamiento, el 30% de los pacientes no recibid terapia especifica para hiperten-
sién pulmonar. Entre el 70% que si recibié tratamiento, el 23% fue manejado con antagonistas
del receptor de endotelina, seguido por bloqueadores de canales de calcio, con 10%; la combi-
nacién de inhibidores de la fosfodiesterasa tipo 5 y antagonistas del receptor de endotelina, con
10%; y la terapia triple con inhibidores de la fosfodiesterasa tipo 5, antagonistas del receptor de
endotelina y andlogos de prostaciclina, también con 10%.

Al comparar los desenlaces segun la presencia de signos clinicos de falla cardiaca derecha
y los hallazgos del cateterismo cardiaco derecho, se encontraron diferencias estadisticamente
significativas en la presién de enclavamiento de la arteria pulmonar, con 11 mmHg en los pa-
cientes sin signos frente a 14,4 mmHg en aquellos con signos de falla cardiaca derecha (p =
0,0098), y en la presiéon media de la arteria pulmonar, con 35 mmHg frente a 50 mmHg, respec-
tivamente (p = 0,0018). Estos hallazgos fueron consistentes con las mediciones ecocardiogrdfi-
cas, en las que la presidn sistdlica de la arteria pulmonar fue de 60,4 mmHg en ausencia de sin-
tomas frente a 83,4 mmHg en los pacientes con signos de falla cardiaca derecha (p = 0,005),
mientras que la relacion TAPSE/PASP fue de 0,35 frente a 0,25, respectivamente (p = 0,05).

De manera similar, al comparar a los pacientes segun el grupo etioldgico, se observaron di-
ferencias estadisticamente significativas en la fraccidn de eyeccidn del ventriculo izquierdo, con
una media de 62% en el grupo 1 frente a 66% en el grupo 4 (p = 0,04). También se encontraron
diferencias significativas en la saturacidn venosa mixta de oxigeno, con 64% frente a 79%, res-
pectivamente (p = 0,003). (Tabla 2)
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Tabla 2.
Distribuciéon ajustada por grupo de hipertensién pulmonar.

mPAP (mmHg) Grupo 1 39,62 2,46 14,35 34,52 -44,53
Grupo 4 8 373 3,87 10,95 28,21-46,53

PAWP (mmHg) Grupo 1 34 11,73 0,68 3,97 10,34-13,12 0,75
Grupo 4 8 12,2 0,82 2,33 10,20 - 14,15

RAP (mmHg) Grupo 1 28 6,97 0,68 3,62 5,56 -8,38 0,49
Grupo 4 6 5,83 1,55 3,81 1,82-9,83

indice cardiaco (L/min/m2) Grupo 1 24 2,9 0,19 0,93 2,50-3,29 0,22
Grupo 4 6 2,36 0,42 1,03 1,28-3,45

SvOz2 (%) Grupo 1 23 64 1,9 9,4 60,50-68,00 @ 0,003
Grupo 4 5 79 2 5,8 71,00 -86,00

Volumen sistdlico (mL) Grupo 1 28 34,66 2,17 11,49 30,20-39,12 0,04
Grupo 4 6 45,23 4,27 10,48 34,23-56,23

indice de volumen sistélico Grupo 1 30 21,03 1,69 9,3 17,55 -24,50 0,19

(mL/m?)
Grupo 4 6 26,4 3,04 7,44 18,59 - 34,22

Area auricula derecha (cm?) | Grupol 31 19,01 1,2 6,7 16,55 -21,47 0,87
Grupo 4 7 19,41 1,11 2,93 16,69-22,13

PASP (mmHg) Grupo 1 33 65,51 4,16 23,91 57,03 -73,99 0,69
Grupo 4 8 69,42 8,53 22,58 48,54 -90,31

TAPSE (mm) Grupo 1 31 18,93 0,8 4,5 17,28 - 20,58 0,5
Grupo 4 7 20,28 2,33 6,18 14,56 - 26,00

Relacién TAPSE/PASP Grupo 1 30 0,33 0,02 0,12 0,28-0,37 0,91
Grupo 4 7 0,32 0,06 0,15 0,18-0,46

FEVI (%) Grupo 1 34 62 0,9 5,2 60,00 -64,00 0,04
Grupo 4 8 66 1,6 47 62,00-70,00

Al comparar a los pacientes que recibieron terapia vasodilatadora especifica frente a aque-
llos que no recibieron tratamiento especifico para hipertension pulmonar, no se observaron dife-
rencias estadisticamente significativas en los pardmetros hemodindmicos del cateterismo car-
diaco derecho ni en los hallazgos ecocardiogrdficos. Finalmente, en cuanto a la mortalidad, 4 de
los 42 pacientes incluidos fallecieron por causas no relacionadas con la progresidn de la hiper-
tensidon pulmonar durante el periodo de seguimiento disponible en las historias clinicas.

Discusion
La hipertensidén pulmonar es actualmente reconocida como un problema de salud publica rele-
vante, debido a su creciente incidencia y prevalencia, asi como a su elevada morbimortalidad
y al impacto clinico y econdmico que representa para la poblacién general. En este contexto, el
presente estudio tuvo como objetivo caracterizar clinica y sociodemogrdficamente a los pacien-
tes con hipertensidn arterial pulmonar del grupo 1y a aquellos con hipertensidon pulmonar aso-
ciada a enfermedad tromboembdlica crénica atendidos en nuestra institucién durante un perio-
do de ocho afos.

En nuestra cohorte, de los 42 pacientes incluidos, el 90,4% fueron mujeres, con una edad me-
dia de 62,85 afos. En cuanto a la etiologia, el 81% de los casos correspondié al grupo 1 de hi-
pertensidn pulmonar, siendo la hipertension arterial pulmonar idiopdtica la causa mds frecuen-
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te (36%), seguida por la asociada a enfermedades del tejido conectivo (21%) y la hipertension
portopulmonar (17%). En menor proporcidn, se identificaron casos asociados a cardiopatia con-
génita y formas hereditarias (7% y 2%, respectivamente); sin documentarse casos relacionados
con exposicion a fdrmacos o toxinas, ni con infeccién por VIH. Un total del 78% de los pacientes
se encontraba en clase funcional | o Il de la OMS. Los datos de la prueba de caminata de seis mi-
nutos estuvieron disponibles en 30 de los 42 pacientes, con una distancia media de 467,55 metros.

Estos hallazgos son comparables con los reportados en el registro REVEAL, publicado por
Benza et al. en 2010,” el cual incluyé mds de 3.000 pacientes con hipertensién arterial pulmonar.
En dicha poblacién, la edad media fue de 50 anos y aproximadamente el 79% eran mujeres. En
cuanto a la etiologia, el 47% de los casos correspondié a formas idiopdticas, el 24% a enferme-
dades del tejido conectivo, el 11,8% a cardiopatias congénitas, el 5,1% a hipertensién portopul-
monar, el 4,9% a exposicion a fdrmacos o toxinas y el 1,9% a infeccidn por VIH. La mayoria de
los pacientes (86%) se encontraba en clase funcional Il o I, con una distancia media en la prue-
ba de caminata de seis minutos de 370 metros.”

De manera similar, el registro COMPERA incluyé mds de 2.500 pacientes con hipertension
arterial pulmonar entre 2010 y 2019, de los cuales el 64% eran mujeres, con una edad media de
64 afios. En cuanto a la etiologia, el 67% correspondié a formas idiopdticas, hereditarias o in-
ducidas por fdrmacos, el 21% a enfermedades del tejido conectivo y el 5% a cardiopatias con-
génitas, mientras que solo el 1% se asocid a infeccidn por VIH. En términos de clase funcional, el
86% de los pacientes se encontraba en clases Il o lll, con una distancia media en la caminata de
seis minutos de 297 metros.> En Colombia, el registro nacional de enfermedades huérfanas re-
porté 377 pacientes con hipertensién pulmonar en 2013, de los cuales el 66% eran mujeres y el
69% tenia mds de 45 afios.®

En cuanto a las variables hemodindmicas obtenidas mediante cateterismo cardiaco dere-
cho, nuestra poblacidn presentd una presidon media de la arteria pulmonar de 39,11 mmHg, una
presion de enclavamiento de 11,82 mmHg y una resistencia vascular pulmonar de 5,90 unida-
des Wood, lo cual es consistente con un perfil de hipertension pulmonar precapilar. En compa-
racion, en el registro REVEAL se reportaron valores mds elevados de presiéon media de la arte-
ria pulmonar (50 mmHg) y resistencia vascular pulmonar (10,5 unidades Wood), con una presién
de enclavamiento de 9,6 mmHg. De forma similar, el registro COMPERA reportd valores de pre-
sién media de la arteria pulmonar y resistencia vascular pulmonar de 45 mmHg y 9,3 unidades
Wood, respectivamente, con valores de presion de enclavamiento comparables.”®

En relacion con el tratamiento, el 30% de los pacientes no recibid terapia vasodilatadora es-
pecifica. Entre el 70% que si recibié tratamiento, el 48% fue manejado con monoterapiay el 22%
con terapia combinada. De forma individual, el 23% recibié antagonistas del receptor de endo-
telina, el 10% bloqueadores de canales de calcio, el 8% inhibidores de la fosfodiesterasa tipo 5
y el 7% estimuladores de la guanilato ciclasa soluble. En contraste, el registro COMPERA repor-
ta que solo el 3,4% de los pacientes no recibia tratamiento al afio del diagndstico, con una ma-
yor proporcion de terapia combinada (42,9%), lo que sugiere diferencias importantes en el acce-
so y la intensificacion del tratamiento entre contextos.

La funcidn ventricular derecha constituye un determinante prondstico fundamental en la hi-
pertensidn pulmonar. Se ha descrito que los pacientes con disfuncidn del ventriculo derecho pre-
sentan un peor prondstico.t® La relacién TAPSE/PASP ha demostrado una buena correlacién con
el acoplamiento ventriculo derecho—-arteria pulmonar, estimado mediante métodos invasivos. En
nuestro estudio, dicha relacién fue significativamente menor en los pacientes con signos clinicos
de falla cardiaca derecha (0,25 frente a 0,35; p = 0,05), lo cual es consistente con lo reportado en
la literatura, donde valores inferiores a 0,36 se asocian con mayor mortalidad.°

Entre las principales limitaciones del estudio se encuentra el tamano de la muestra, que limi-
ta la generalizacidon de los hallazgos. Adicionalmente, debido a su naturaleza observacional, los
resultados deben interpretarse como generadores de hipdtesis, resaltando la necesidad de es-
tudios futuros con metodologias mds robustas y mayor validez externa.
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Conclusidn

Durante el periodo comprendido entre 2017 y 2024, se documentaron 42 casos de hipertensién
arterial pulmonar (grupo 1) y de hipertensién pulmonar tromboembdlica crénica (grupo 4). Las
caracteristicas demogrdficas, clinicas, hemodindmicas y terapéuticas de la cohorte fueron com-
parables a las reportadas en registros internacionales. El 10% de los pacientes fallecié por cau-
sas no relacionadas con la progresién de la enfermedad.
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SVi: indice de volumen sistélico
RAA: Area de la auricula derecha
PASP: Presidn sistdlica de la arteria pulmonar
TAPSE: Excursidn sistélica del plano del anillo tricuspideo
LVEF: Fraccidn de eyeccidn del ventriculo izquierdo
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