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Resumen

Objetivos: Describir la estrategia terapéutica y evolución clínica de pacientes con diagnóstico de hipertensión
arterial pulmonar (HAP) y enfermedad autoinmune sistémica (EAS) tras un año del debut de la HAP.

Métodos: Se trata de un estudio observacional, retrospectivo y longitudinal en pacientes con diagnóstico de
HAP y EAS en seguimiento por la consulta de Enfermedades Autoinmunes Sistémicas del Hospital General
Universitario Gregorio Marañón.

Resultados: Se registran 9 pacientes. Predominio del género femenino (77,8%) con edad media al diagnóstico
de 68,4 años. La EAS más frecuentemente descrita es la esclerosis sistémica (N = 5). Tanto al diagnóstico,
como a los 6 y 12 meses de seguimiento, predominó el tratamiento combinado con 2 o más fármacos como
estrategia principal (77,7%, 88,8% y 100% respectivamente). La biterapia constituyó la opción más
prevalente en todo momento siendo más frecuentemente empleada a los 12 meses de seguimiento (71,4%). El
uso de la triple terapia fue más común a los 6 meses de tratamiento (33,3%) con un descenso en su empleo a
los 12 meses (28,5%) (fig. 1). La mayoría de pacientes presentaron clase funcional II/IV (44,4%) o III/IV
(44,4%) de la NYHA al diagnóstico de HAP. Tras 6 meses del inicio de tratamiento, casi la mitad de los
pacientes (44,4%) presentó una mejoría de la clase funcional de la NYHA, estando todos ellos en tratamiento
con doble terapia. A los 12 meses un 85% de los pacientes mantuvo una clase funcional de la NYHA estable
encontrándose el 57% de los mismos en tratamiento con doble terapia (fig. 2).
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Discusión: Las EAS, más concretamente las enfermedades del tejido conectivo, constituyen la primera causa
de HAP secundaria a enfermedad conocida. La EAS más frecuentemente asociada a HAP es la esclerosis
sistémica con una prevalencia de hasta un 15%, siendo la HAP la principal causa de mortalidad en estos
pacientes a pesar del tratamiento. Existen tres vías patogénicas implicadas en la fisiopatología de la HAP: vía
de la endotelina, vía del óxido nítrico y vía de la prostaciclina. Se ha demostrado que el tratamiento con
terapias combinadas desde el diagnóstico constituye un beneficio en los pacientes diagnosticados de HAP
con respecto a la terapia secuencial. La estrategia terapéutica más empleada al diagnóstico en pacientes con
clase funcional II o III de la NYHA es la combinación de un inhibidor de la fosfodiesterasa 5 y un
antagonista de los receptores de la endotelina.

Conclusiones: Los pacientes en su mayoría debutaron con clase funcional II/IV o III/IV de la NYHA al
diagnóstico de HAP. La biterapia fue la estrategia terapéutica más empleada al diagnóstico, a los 12 meses
todos los pacientes se encontraban en terapia combinada. La mejoría de clase funcional de la NYHA fue más
frecuente en los pacientes que recibieron terapia combinada al diagnóstico.
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