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Hace mas de un siglo, cuando no
era posible la medicion directa de la
presion arterial pulmonar en huma-
nos, los doctores Ernst von Romberg
y Abel Ayersa describieron por prime-
ra vez la relacion clinico-patologica
dada por un sindrome caracterizado
por cianosis, disnea y policitemia el
cual se asocio a una llamada “escle-
rosis vascular pulmonar®. Solo hasta
1973 se estandarizé la primera no-
menclatura clinico-patologica a la
luz del primer encuentro mundial de
la Organizacion Mundial de la Salud.
No han pasado aun 20 afios desde el
consenso de Evian, Francia, reunion
que marco el inicio de una nueva era
en el enfoque de la hipertension pul-
monar, donde se establecieron las ba-
ses etiolodgicas para una clasificacion
que es la esencia de la aproximacion
unificada a la terapia adecuada (1, 2).

El articulo de revision publicado
en este nimero abarca una amplia
descripcion del bagaje terapéutico
especifico disponible para tratar la
hipertension arterial pulmonar de los
grupos uno y cuatro, asi como casos
especiales de los restantes. Se hace,
ademas, una referencia a los estudios
que dan soporte a la evidencia actual.

Es indiscutible la fortaleza de la
evidenciay el nivel de recomendacion
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en cuanto al tratamiento farmacologi-
co (3). Solo resta establecer algunos
factores adicionales que seguramen-
te se relacionan con desenlaces en el
enfoque de los pacientes. Asi mismo,
aun existen areas oscuras en la detec-
cion y el enfoque de la enfermedad;
algunos de estos aspectos son el ta-
mizaje, las presiones pulmonares en
areas limitrofes, la monoterapia ini-
cial, asi como el tratamiento combina-
do de entrada, y respecto a las terapias
especificas mas recientes como rioci-
guat y macitentan, la evaluacion en la
practica clinica de los resultados arro-
jados por los estudios SERAPHIN y
PATENT, trabajos que ofrecen nue-
vas luces en cuanto al manejo de la
enfermedad tromboembolica cronica
inoperable y la mortalidad. Se hace
latente, sin embargo, la necesidad de
nuevas lineas de investigacion que
avalen las conclusiones al revaluar las
causas de mortalidad asi como aspec-
tos éticos (4, 5).

Se quiere hacer especial énfasis en
la sentida necesidad sobre el abordaje
de pacientes en centros de referencia
con todos los estandares de calidad,
indispensables para el inicio de tera-
pias especificas solo en el contexto
de un diagnostico adecuado y de una
clasificacion que incluya siempre un
cateterismo cardiaco derecho. Una
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vez se inicie tratamiento médico en uno de estos
centros, debe especificarse el seguimiento segin
las recomendaciones actuales, basandose en pa-
rametros clinicos, funcionales, ecocardiograficos,
bioquimicos y hemodinamicos. Solo de esta forma
es posible establecer la efectividad, los efectos ad-
versos asi como la indicacion de terapia escalona-
da. En este orden de ideas, ;cudl seria el papel del
clinico que evalta en primera instancia pacientes
fuera de centros de referencia?; ;cual seria el papel
del médico general, del internista o el familiaris-
ta? Su enfoque no debe estar para nada relegado.
Es fundamental la sospecha, deteccion y clasifica-
cion temprana, proceso que no le compete al cen-
tro especializado sino al clinico en las primeras
valoraciones del paciente. Esta medida es la que
realmente, evaluando el curso natural de la enfer-
medad y los costos, conllevaria mayor efectividad
mediante diagnosticos tempranos, y en ese sentido
es preciso trabajar como asociaciones cientificas e
instituciones universitarias.

La ecocardiografia se considera como un mé-
todo de deteccion, graduacion y seguimiento de
la hipertension pulmonar; y contintia siendo una
herramienta de facil acceso, que adicionalmente
brinda informacién no solo del valor de presion sis-
tolica de la arteria pulmonar sino de la presencia de
anormalidades asociadas, que indiquen alteracion
estructural y/o funcional, cronicidad y severidad de
la enfermedad y, por consiguiente, ofrece un enfo-
que diagnostico y terapéutico.

El anélisis adecuado del estudio ecocardiografi-
co, con determinaciones cualitativas y mediciones
hemodinamicas cuantitativas, permite darle mayor
importancia en la etapa de tamizaje y de evaluacion
de respuesta a terapias especificas instauradas, jun-
to con los criterios de evaluacion de posibilidad de
hipertension pulmonar establecidos como impro-
bable, posible o probable, basados en la velocidad
de regurgitacion a través de la valvula tricispide,
la presion sistolica de la arteria pulmonar y otros
datos que sugieran hipertension pulmonar; acom-
paiiada de un buen juicio clinico fundamentado en
la historia clinica, la determinacion de factores de
riesgo y el examen fisico (6).

De igual forma, la disnea, el aumento de la cla-
se funcional, los episodios de dolor toracico y los
sincopes o presincopes, deben alertar para descartar
enfermedad cardiaca o pulmonar, que en ausencia de
otros signos especificos deben hacer sospechar hi-
pertension pulmonar y enfocar métodos de tamizaje
hacia esta enfermedad.

Cabe recordar que existen condiciones en las que
la evidencia indica la necesidad de hacer busque-
da activa y protocolaria de hipertension pulmonar;
entre éstas se incluyen: pacientes con antecedentes
personales o familiares que les confieren alto riesgo
como la esclerodermia sistémica, y familiares con
hipertension arterial pulmonar hereditaria, o en el
grupo en que su diagndstico modifica la forma de
accion terapéutica como los candidatos a trasplan-
te hepatico. Existen otros grupos poblacionales de
riesgo, como cardiopatias congénitas, tromboembo-
lia pulmonar, antecedente de esplenectomia, enfer-
medades del tejido conectivo diferentes a esclerosis
sistémicas, en las que si bien la buisqueda activa no
se justifica, la presencia de disnea debe alertar para
buscar su diagnostico; de igual manera estan los
pacientes con cardiopatias y enfermedades pulmo-
nares, debido a que su presencia concomitante em-
peora el pronodstico. Es importante destacar que en
los casos en que la hipertension arterial pulmonar
es una complicacion esperada, el diagnodstico debe
hacerse en fases tempranas, y no como ocurre en la
mayoria de casos que se hace en clases funcionales
avanzadas, disnea NYHA III/IV (6).

La hipertension arterial pulmonar es una enfer-
medad rara que causa discapacidad grave y es letal,
afecta a pacientes de todas las edades y genera cos-
tos elevados a causa de tratamientos farmacolégicos,
hospitalizaciones y discapacidad. En tal sentido, se
ha evaluado la costo-efectividad de diversos farma-
cos, y en 2008, el Instituto Nacional para la Salud y
la Excelencia Clinica (NICE) publicé un documento
de evaluacion en el que se aceptd que los antagonis-
tas de receptores de la endotelina y los inhibidores
de fosfodiesterasa 5 son costo-efectivos y por tanto
recomendo6 su uso como monoterapia (7).

La carga economica de la enfermedad es consi-
derable, con un costo descrito en estudios previos
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que varia entre US$30.000 a US$90.000 por pa-
ciente por ano (8).

En el estudio de Londofio y colaboradores, los
autores dan una aproximacion de costos directos
de la enfermedad en un grupo hipotético de cien
pacientes, definiendo un numero de intervenciones
a través de un consenso de expertos y basados en
las guias nacionales e internacionales, para dar una
idea de los mismos en un escenario de diagnostico,
seguimiento y manejo cercano a lo ideal. Los cos-
tos fueron extraidos del manual tarifario del Minis-
terio de Salud 2001 y multiplicados por el numero
de intervenciones propuestas por el comité Delphi;
para los costos indirectos se realizaron entrevistas a
una cohorte de 35 pacientes acerca de incapacidades
costos de transporte, copagos y tiempo dedicado por
sus cuidadores.

Los autores describen los costos por diagndstico
y terapia especifica y el incremento de los mismos a
medida que aumenta la severidad de la enfermedad
medida por clase funcional. En la literatura, los da-
tos sobre los costos para la hipertension pulmonar
son escasos y se refieren a la comparacion de los
diferentes tratamientos para esta enfermedad. Los
costos médicos directos reportados para 2002 en los
Estados Unidos fueron US$36,208, US$89,038 y
US$73,790 para la terapia con bosentan, treprostinil
y epoprostenol, respectivamente, por un afio (9).

En este estudio se extrapola informacion de las
guias nacionales e internacionales consensuada por
un grupo de expertos para proponer un modelo de
costos que muestra una considerable carga econo-
mica de los pacientes con hipertension pulmonar;
los medicamentos, las hospitalizaciones, asi como
los examenes diagnosticos y de seguimiento cons-
tituyen una elevada carga econoémica. De igual for-
ma, los costos indirectos dados por incapacidades
laborales, copagos y asistencia al hospital, tienen
un importante efecto adicional en estos pacientes y
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sus familias, como también un impacto economico
sustancial para la sociedad debido a la pérdida de
productividad de los mismos. El articulo constitu-
ye una primera aproximacion a los costos directos
e indirectos de la hipertension pulmonar en Colom-
bia y es un llamado a los grupos que manejan esta
patologia para establecer protocolos para el estudio,
seguimiento y tratamiento de pacientes, y recolectar
informacion de forma prospectiva que permita obte-
ner datos mas reales acerca de la carga econdmica de
esta patologia en dicho pais.
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