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RESUMEN

Justificacién: no se conocen las caracteristicas de los pacientes con hipertension pulmonar (HP) residentes en
Bogota (2.640 msnm). La descripcidon de una poblacion seleccionada, no necesariamente representativa puede
constituir un acercamiento al comportamiento de la HP a esta altura.

Objetivo: describir algunas caracteristicas clinicas, funcionales y hemodindmicas en una poblacion seleccionada
de pacientes con HP de los grupos 1 (hipertensiéon arterial pulmonar [HAP]) y 4 (hipertension pulmonar
tromboembdlica [HPTEC]) de la OMS.

Material y método: estudio observacional, descriptivo, retrospectivo. Se incluyeron pacientes mayores de 18 afios
vistos en la consulta de HP de la Fundacién Neumoldgica Colombiana (Bogota [2640 m]), entre enero de 2008 y
junio de 2009. Se analizaron variables demogréficas, clinicas, funcionales y hemodinamicas (estadistica descrip-
tiva).

Resultados: se incluyeron 30 pacientes, 24 (80%) mujeres (43+14 afios). Distribucion (Clasificacion de Dana Point
- OMS): Grupo 1: idiopatica (13%), colageno-vascular (30%), cortocircuitos (27%), toxicos (3%), hereditaria (3%) y
portopulmonar (7%). Grupo 4: HPTEC (17%). Al diagndstico, 80% estaban en clase funcional Ill y IV (NYHA). La DLco
fue normal o ligeramente disminuida. La distancia en la caminata de 6 minutos fue 442+115 m (64+15% predicho)
y la presion arterial media en arteria pulmonar (PAPm) severamente aumentada (54+16 mmHg).

Conclusion: se documenta un diagndstico en etapas avanzadas (CF Il y IV [80%]), con alteracién hemodinamica
severa (PAPm 54+16) y limitacion al esfuerzo moderada. Es necesario aclarar si la altura contribuye a este compor-
tamiento.

Palabras clave: hipertension arterial pulmonar, perfil hemodinamico en la altura, prueba de caminata de 6 minutos.

ABSTRACT

Justification: there is a scarce knowledge about the characteristics of patients with pulmonary hypertension (PH)
residing in Bogota (2.640 meters above sea level). Description of a selected population (not necessarily a
representative one) can be an approach to the behavior of PH at this altitude.

Objective: to describe some clinical, functional, and hemodynamic characteristics in a selected population with PH
classified as belonging to WHO groups 1 (pulmonary arterial hypertension [PAH]) and 4 (pulmonary hypertension
due to chronic thrombotic and/or embolic disease [CTEPH]) de la OMS.

Materials and methods: an observational, descriptive, retrospective study, which included patients aged 18 and over
seen at the Fundacion Neumoldgica Colombiana (Bogota [2640 m]), between January 2008 and June 2009.
Demographic, clinical, functional, and hemodynamic variables were analyzed (descriptive statistics).
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Results: 30 patients were included, 24 (80%) women (43+14 years). Distribution (Dana Point Classification - WHO):
Group 1: idiopathic (13%), collagen-vascular (30%), shunts (27%), toxic (3%), hereditary (3%) and portal-pulmonary
(7%). Group 4: CTEPH (17%). At the moment of diagnosis, 80% were in functional classes Ill and IV (NYHA). DLco
was normal or slightly reduced. Distance on the six-minute walk test was 442+115 m (64+15% predicted), and
mean pulmonary arterial pressure (PAPm) was severely increased (54+16 mmHg).

Conclusion: diagnosis at advanced stages is documented (FC Ill and IV [80%]), with severe hemodynamic
compromise (PAPm 54+16) and moderate stress limitation. It is necessary to clarify whether altitude influences this

behavior.

Keywords: pulmonary arterial hypertension, high-altitude hemodynamic profile, six-minute walk test.
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INTRODUCCION

La hipertension arterial pulmonar se define como la
elevacion en la presion de arteria pulmonar media
(PAPm) >25 mmHg, con una presion de oclusion en
arteria pulmonar (POAP) = 15 mmHg y unas resisten-
cias pulmonares (RVP) > 240 dyn-seg-cm-5 (1). Dicha
elevacion resulta de la proliferacion endotelial,
vasoconstriccion y trombosis in situ caracteristicos de
la enfermedad (2). El sintoma mas comun y principal
motivo de consulta es la disnea de esfuerzo la cual se
hace progresiva con la evolucion de la enfermedad. Las
alteraciones hemodinamicas a largo plazo son causan-
tes de disfuncion ventricular derecha y muerte. En el
caso especifico de la hipertension pulmonar idiopatica,
la sobrevida media a 3 afios sin tratamiento es de 2,8
afos a partir del diagnostico (3). Dichos datos son ob-
tenidos del registro Nacional de los Estados Unidos
temprano en los afios ochenta (4), razon por la cual se
considera como una patologia con un pobre pronosti-
co. El entendimiento de las mdltiples vias
fisiopatoldgicas involucradas ha permitido el desarrollo
de medicamentos que han logrado modificar los
parametros hemodinamicos, la clase funcional, tole-
rancia al esfuerzo (5-7) y la mortalidad (8). El alto cos-
to de la terapia, el agresivo curso de la enfermedad y la
necesidad para su diagndstico de examenes especia-
lizados e invasivos hacen que el manejo de esta pato-
logia se derive a centros de "referencia” para brindar un
manejo multidisciplinario (9). En el pais, no existen
"centros de referencia” certificados en HP y mucho
menos un registro nacional que nos permita conocer el
comportamiento de la enfermedad en nuestro medio,
el cual podria ser diferente ya que la "vasoconstriccion
pulmonar hipdxica crénica" podria favorecer la apari-
cion y la progresion de la enfermedad mediante la in-
duccién remodelado vascular pulmonar (proliferacion
células musculares lisas y fibroblastos), como ha sido
previamente descrito en modelos animales (10). Este
factor tendria un alto impacto si consideramos que 30%

4

de la poblacion colombiana vive en la altura. Con la
conformacién de un programa para el diagnéstico y tra-
tamiento de pacientes con HAP en la Fundacién
Neumoldgica Colombiana, se inicio el trabajo de la crea-
cién de un registro institucional. En este trabajo se
presentan los datos de 30 pacientes diagnosticados
con HAP e HPTEC hasta la fecha en la institucion.

JUSTIFICACION

A pesar de ser considerada una enfermedad infre-
cuente, su curso es altamente incapacitante y su abor-
daje diagndstico y terapéutico es de alto costo. El hecho
de vivir en la altura (2.600 msnm) con una hipoxia rela-
tiva, podria potenciar aun mas el fenémeno
vasoconstrictor aumentando su frecuencia y severidad,
aunque de otro lado, mecanismos adaptativos a la al-
tura, permitirian que aunque mas frecuente o mas se-
vera, tal vez, ser mejor tolerada. No existen bases de
datos en el pais respecto a incidencia ni prevalencia y
tampoco se conoce el comportamiento funcional o
hemodinamico de los pacientes con HAP o HPTEC en
la altura.

OBJETIVO

El objetivo primario es describir las caracteristicas
clinicas de funcion pulmonar y hemodinamicas de los
pacientes con diagnostico de HAP e HPTEC vistos en
la consulta de HP de la Fundacion Neumoldgica Co-
lombiana.

METODOS

Grupos de estudio

El estudio es observacional, retrospectivo, descrip-
tivo de corte longitudinal y los datos presentados co-
rresponden a los de 30 pacientes (24 mujeres),
mayores de 18 afios y vistos en la consulta de HP de
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la Fundacion Neumoldégica Colombiana, en Bogota-Co-
lombia, a una altura de 2.640 msnm y durante el perio-
do comprendido entre enero de 2008 y junio de 2009.
No se realiz6 la obtencién de consentimiento informa-
do por tratarse solo del andlisis de datos pertenecien-
tes a un registro institucional, en donde no se revelan
datos adicionales que identifiqguen especificamente al-
gun paciente.

Pacientes

Los pacientes asistieron a la consulta de HP de la
Fundacion Neumoldgica Colombiana por mediante: re-
mision (medicina general u otro especialista) para va-
loracién especifica por conocimiento o sospecha de
HP o por cuenta propia con o sin conocimiento de la
patologia.

La HAP fue definida como la presencia de una
PAPmM mayor de 25 mmHg en reposo, con una presion
en cufia menor de 15 mmHg mediante cateterismo
cardiaco derecho. En concordancia con la clasifica-
cion de Dana Point (11), la HAP fue estratificada como
idiopatica (HAPI), hereditaria o asociada a:
anorexigenos, enfermedad del tejido conectivo, enfer-
medad cardiaca congénita, hipertension portal o infec-
cion por VIH. La HPTEC fue definida como la
persistencia de HP posterior a uno o varios episodios
de embolia pulmonar y luego de un periodo de 3 me-
ses de anticoagulacién con rangos de INR entre 2y 3,
con persistencia de defectos de perfusién en la
gammagrafia pulmonar de ventilacion y perfusion, de-
fectos de llenamiento sugestivos de embolia crénica
en angiografia por tomografia computarizada (AngioTAC)
de toérax o angiografia selectiva (9). Se excluy6 a los
pacientes con enfermedad cardiaca izquierda (Grupo 2)
o enfermedad parenquimatosa pulmonar y/o hipoxemia
crénica (Grupo 3) con HP acorde.

Procedimientos

Los procedimientos para el ingreso y caracteriza-
cion incluyeron: 1. Valoracion clinica y examen fisico;
2. Pruebas de la funcion pulmonary 3. Mediciones lle-
vadas a cabo para confirmar el diagnostico.

Valoracion clinica y determinaciéon de la clase
funcional: en la consulta inicial, aparte de la realiza-
cion de una historia clinica y examen fisico, los pa-
cientes fueron clasificados clinicamente por el nivel de
limitacion funcional manifiesta y en base a la escala
de la clasificacion de Nueva York (NYHA) de la Organi-
zacion Mundial de la Salud.

Funcidn pulmonar en reposo: espirometria for-
zada (todos) y capacidad de trasferencia de monéxido
de carbono (DLco) (21 sujetos) fueron determinados,

con el objetivo de descartar enfermedad parenquimatosa
pulmonar que explicara la HP. Todas las pruebas fue-
ron realizadas acorde a las normativas ATS/ERS (12,
13). Asi mismo, se realiz6 la toma de gases arteriales
para el andlisis de la presion arterial de oxigeno (PaO.),
la presion de didxido de carbono (PaCO,) y el pHy de
manera indirecta se calculd la diferencia alveolo-arterial
de oxigeno (AaPO,).

Ecocardiografia: a todos los pacientes con sos-
pecha o confirmacion previa de HP se les realizd
ecocardiograma transtoracico Doppler color. Fueron lle-
vados a cateterismo cardiaco derecho diagndéstico aque-
llos pacientes con una presion sistolica de arteria
pulmonar (PSAP) mayor de 40 mmHg calculada me-
diante la determinacion de un gradiente pico de insufi-
ciencia de la vélvula tricispide (GPIT) o con PSAP
menor de 40 mmHg pero con hallazgos clinicos funcio-
nales o radioldgicos sugestivos de HAP.

Cateterismo cardiaco derecho: estos fueron rea-
lizados principalmente en sala de hemodinamia y la
unidad de cuidados intensivos mediante la utilizacion
de catéter multipropdsito o catéter de Swan-Ganz. Las
mediciones hemodindmicas de PSAP, presion
diastolica en arteria pulmonar (PDAP) y PAPm fueron
realizadas en reposo, al igual que el gasto cardiaco
(GC), POAP y presioén en auricula derecha (PAD) se-
gun descripciones previas (14). Con base a estas me-
didas se realizaron los célculos de otras variables como
el indice cardiaco (IC) y las resistencias vasculares
pulmonares (RVP). La determinacion de la reactividad
vascular pulmonar se realizé con éxido nitrico inhalado,
adenosina o prostanglandina inhalada. Se considerd
como una reactividad vascular positiva: la caida de 10
mmHg de la PAPm alcanzando valores menores de 40
mmHg, sin disminucion del gasto cardiaco (GC). La
severidad de la HTP se determin6 como: leve (25-34
mmHg), moderada (35-45 mmHg) y severa (>45
mmHg).

Prueba de caminata de 6 minutos: con el diag-
néstico de HAP o HPTEC y previo al inicio de manejo
farmacologico se realizé la prueba de marcha de 6 mi-
nutos para tener cuantificacion de el grado de limita-
cién funcional, sinimportar la clase funcional y basados
en las normativas ATS (15).

Analisis estadistico

El analisis de datos se realizé mediante el paquete
estadistico SPSS 17,0, realizandose un analisis es-
trictamente descriptivo donde las medidas cuantitati-
vas fueron expresadas como medias y desviaciones
estandar (DS).
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RESULTADOS

Grupo de estudio

Un total de 30 pacientes con HP (26 con HAP y 4
HPTEC) fueron incluidos. Los datos clinicos y
hemodinamicos en el momento del diagnostico se pre-
sentan en la tabla 1. La relacién entre mujeres/hom-
bres fue 4:1, la edad media (£DS) cuando los pacientes
ingresaron fue 43+15 afios (43+14 para mujeres y 35+16
para hombres). 10% de los pacientes eran mayores de
60 afos. El indice de masa corporal (IMC) fue normal
(24+4). En 13% de los sujetos se observo IMC superior
a 30.

Los pacientes presentaban una espirometria nor-
mal o levemente restrictiva, con una DLco normal o
ligeramente disminuida. Los gases arteriales mostra-
ban hipoxemia leve (58+11 mmHg) con normocapnia
(31+4mmHg) y una diferencia alveolo-arterial normal o
ligeramente aumentada.

En su mayoria, estaban altamente sintomaticos en
el momento del diagndéstico con 80% en CF Il y IV de
la NYHA (CF 1l 20%; CF Il 60% vy clase funcional IV
20%). La prueba de 6-MWT fue realizada en el 97% de

Tabla 1. Caracteristicas antropométricas y funciona-
les de pacientes con hipertension arterial pulmonar
(HAP) e Hipertension Pulmonar Tromboembodlica Cro-
nica (HPTEC).

Media SD
Género F/M 2416
Edad 43 + 15
IMC, Kg/m? 24 + 4
CFENYHAII-IV % 80
CVF, L 2,84 + 0.64
CVF, %pred 82 + 13
VEF , L 2,26 + 0,53
VEF,, %pred 78 + 14
VEF /CVF% 80 + 10
DLco, %pred* 70 + 19
PaOZ, mmHg 58 + 11
PaCO,, mmHg 31 + 4
AaPO,, mmHg 15 + 10
PAPmM, mmHg 54 + 16
IC, L/min/m?2* 2.7 + 0.8
IRVP, U Wood* 12.4 + 9.1
6-MWD 442 + 115
6-MWD (% pred) 64 + 15

los pacientes previo al inicio de tratamiento, eviden-
ciando en la mayoria una disminucion (442+115 m) de
la tolerancia al esfuerzo segun los predichos (64+15%)
para hombres y mujeres (16). La distancia alcanzada
en la prueba de caminata de 6 minutos disminuyo a
medida que empeoroé la CF (Figura 1).

El cateterismo cardiaco derecho diagnostico se rea-
lizd en 93% de los pacientes. La variabilidad y falta de
estandarizacion del procedimiento intra e inter-
institucional, hace que variables diferentes a la PAP
(como GC, IC, PAOP, PAD) y las calculadas a partir de
estas (RVP) no fuesen reportadas en todos los pacien-
tes. Los datos mostraron una HP severa (PAPmM 54+16
mmHg) en el momento del diagnéstico. La PAPm se
incremento al empeorar la CF (Figura 2). El indice car-
diaco encontrado fue 2,7+0.8 L/min/m2, con unas re-
sistencias de 12,4+9,1 U Wood (equivalente a 992+728
dyns-seg-cm™®). Ningln paciente presenté una
reactividad vascular positiva.

Andlisis de subgrupos

La distribucion de los pacientes por subgrupos se
presenta en la figura 3. En nuestra institucién la causa
mas frecuente de HP es la asociada a enfermedad
colageno vascular (30%) y debido a que la Fundacion
Cardiolnfantil es centro de referencia para cardiopatias
congeénitas, es razonable encontrar a esta como la
segunda causa en importancia (27%). Entre las enfer-
medades del colageno la méas frecuente fue la
escleroderma difusa (56%) seguida de la limitada
(CREST) (22%).

Distancia 6BMWT segun clase funcional
578 m
454 m
312m
CFll CFllI CFIV

Figura 1. Distancia en la prueba de caminata de 6 minutos
(6MWD) de acuerdo a la clase funcional de la NYHA en los 30
pacientes.
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Cuando se evalla la PAPm en relacion con los
subgrupos (Figura 4), las presiones mas altas las pre-
senta el grupo de la HAP idiopética (65+9 mmHg) se-
guida de la asociada a corto circuitos y tromboembdlica
(55+21y 53+16 mmHg respectivamente).

La 6MWT fue menor en casos tradicionalmente
conocidos como de mal prondstico tal como la HAPI
(413+150 m), HAP colageno vascular asociada
(417+134 m)y la porto-pulmonar (447+21 m), y aunque
otras tenian mayores PAPm (corto circuito y la
tromboembodlica) la limitacion durante la prueba en ellas
fue menor (452+123 y 511+102 m, respectivamente)
(Figura 5).

TRATAMIENTO

Todos los pacientes recibieron manejo médico con-
vencional: oxigeno para corregir hipoxemia, diurético
si presentaban signos de sobrecarga hidrica, digital
ante la presencia de arritmia o disfuncién severa del
ventriculo derecho y anticoagulacién en todos, excep-
to en portopulmonares y casos de Eisenmenger. Debi-
do a que ningln paciente presenté una reactividad
vascular positiva, todos los pacientes iniciaron trata-
miento con antiproliferativos. El inicio de un determina-
do medicamento depende de numerosos factores
dependientes del paciente, pero se tuvo principalmen-
te en cuenta la CF, prefiriendo un medicamento oral en
una CF Il o lll, y para casos mas severos como CF IV
un prostanoide, que ante la ausencia de uno intravenoso
(epoprostenol) se compens6 con uno inhalado (iloprost)
mas un inhibidor de fosfodiesterasa (sildenafilo) para

PAPm por CF
65 mmHg
54 mmHg
45 mmHg
CFll CFlI CFIV

Figura 2. Presion en arteria pulmonar media (PAPm) de acuer-
do a la clase funcional de la NYHA en los 30 pacientes.

potenciar su accién. Generalmente se inici6 en
monoterapia con seguimiento clinico y funcional a las
12 semanas donde se mantiene si se han alcanzado
metas (mejoria en una CF, mejoria distancia camina-
da), de lo contrario se adiciona un segundo medica-
mento. Actualmente, 84% de los pacientes se
encuentran en monoterapia, 14% de los pacientes en
terapia con 2 medicamentos especificos y 3,5% con
los 3 medicamentos disponibles.

DISCUSION

El entendimiento de los diferentes y posibles me-
canismos fisiopatoldgicos ha permitido en los ultimos
aflos modificar el curso de una enfermedad altamente
incapacitante y con una mortalidad elevada. Sin em-
bargo, y a pesar de estas terapias, el diagnostico si-
gue realizandose en fases tardias de la enfermedad
donde existen severas alteraciones clinicas (CF),
hemodinamicas (PAPm, PAD, IC) y funcionales
(6MWT). Dichas variables son consideradas, entre
otras, como marcadores claros de mal prondstico
(17,18). El registro del Instituto Nacional de Salud de
Estados Unidos (19), presentd hace 20 afios que la
mayoria de los pacientes (>80%) eran diagnosticados
en etapas tardias de la enfermedad (CF lll y IV). Repor-

Distribucién por subgrupos

30%

\\\

\;’c
,/"

J

| ] Colageno vascular [ Portopulmonar

[ ] Corto circuitos [l Toxicos

[ Idiopaticas [l Hereditaria

[ Tromboembolica

Figura 3. Distribucion por causas de la HP (HAP e HPTEC) en
los 30 pacientes.
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tes mas recientes como el Registro Nacional Francés
(20), presenta una realidad similar. En nuestra pobla-
cién no existen datos epidemioldgicos respecto al com-
portamiento de la enfermedad, sabiendo que existen
factores que podrian jugar en contray favorecer el de-
sarrollo de la misma.

No obstante, en los datos presentados lejos de
considerarse un registro nacional se observa una ten-
dencia similar, ya que el 80% de los pacientes se en-
cuentran en una CF Il y IV en el momento del
diagnéstico. Esto implica que a pesar del conocimien-
to sobre la enfermedad, las medidas para un diagnos-
tico temprano podrian estar siendo insuficientes o
muchos pacientes pueden estar demorando su remi-
sién a centros mas especializados, acudiendo sélo en
etapas mas severas (13). En los datos presentados,
también existe un predominio de la enfermedad en las
mujeres (4:1) un poco mayor a lo observado en los
registros de Estados Unidos y Francia, posiblemente
afectado por el alto nimero de pacientes con enferme-
dad autoinmune en nuestro grupo. Aunque la edad
media de presentacion fue 43+15 afios, esta puede
verse también en pacientes de cualquier edad, incluso
un 10% de los pacientes eran mayores de 60 afios. El
comportamiento espirométrico encontrado fue similar
aloreportado en la literatura (21), donde habitualmen-
te es normal o existe un patron restrictivo leve (dado
por el remodelado y fibrosis vascular). En el andlisis de
gases arteriales se encontrd hipoxemia leve con nive-
les de didxido de carbono normales, donde lo primero
es lo regularmente descrito, pero lo segundo podria
sugerir un componente de leve hipoventilacién (habi-
tualmente existe hipocapnia) por la altura.

PAPm por subgrupos (mmHg)

70

60

50

20 — ]

Colageno Corto Idiopatica Tromboembdlica
vascular circuito

La prueba de caminata de 6 minutos es una prueba
(til en patologias como EPOC, enfermedad intersticial
y como se ha descrito recientemente, también en HAP
con el fin de determinar la limitacién al esfuerzo y pro-
néstico (18), el cual es facil de realizar en nuestro medio,
reproducible y de bajo costo. Su interpretacion es es-
tablecida respecto a valores absolutos y porcentajes
de predicho, sin embargo, los puntos escogidos para
determinar el beneficio o no de una terapia durante el
seguimiento en HAP son menos claros a diferencia
que en la EPOC. Observamos que existe una disminu-
cién de la distancia caminada tanto en valores absolu-
tos como en el porcentaje de predicho, y que esta
disminucién es mayor a la medida que empeora la CF,
similar a lo descrito por otros autores (19, 20). Debido
a que el diagnéstico se realiza en etapas avanzadas
de la enfermedad, la PAPm encontrada en el momento
del diagndstico permite clasificarla como severa (54+16
mmHg). Aunque el cateterismo cardiaco sigue siendo
la herramienta para realizar el diagnéstico de la enfer-
medad, encontramos que en el sistema de salud ac-
tual existen dificultades para su autorizacion (no esta
especificado en el MAPIPOS) y cuando este es autori-
zado, la toma de medidas en muchos casos se limita
a las presiones pulmonares sin tener en cuenta
pardmetros fundamentales como GC, PAOP y PAD
necesarios para cumplir con la definicion y establecer
una reactividad y por lo tanto un prondstico. En nues-
tra institucién el 93% tiene cateterismo cardiaco diag-
noéstico, cifra superior incluso a la encontrada para
registros Nacionales como el Chino (22) donde éste se
realiz6 tan s6lo en 28%. Posiblemente debido al pe-
quefio nimero de pacientes, en nuestra poblacion no

Distancia 6MWT por subgrupos
511 m
447 m 452m
4135m  417m
Idiopatica Colageno  Porto Corto Tromboembdlica
pulmonar  circuito

Figura 4. Valores de la presion de arteria pulmonar media (PAPm)
segun los subgrupos.

Figura 5. Distancia en la prueba de caminata de 6 minutos
segun los subgrupos en los 30 pacientes.
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encontramos casos con reactividad vascular positiva
(descrito como positiva en 5,8% de 674 pacientes del
registro Frances).

Es interesante conocer que en nuestra poblacion
existe mayor numero de casos de HAP asociada a
enfermedad colageno vascular (30%), mientras en otras
series predominan los casos de HAP idiopatica. Pero
al igual a lo reportado por otros autores, encontramos
que la escleroderma difusa y limitada es la enferme-
dad autoinmune mas asociada a HAP (56% y 22%
respectivamente). El comportamiento hemodinamico
mas severo se encontré en los casos idiopaticos (6519
mmHg), seguida de la asociada a corto circuitos y
tromboembodlica (55+21 y 53+16 mmHg). No obstante,
ser las de mayores presiones aparentemente la HP
por corto circuito y HPTEC parecen ser mejor tolera-
das, manifiesto por una menor limitacion en la prueba
de caminata de 6 minutos. Esto ha sido descrito por
autores como McLaughlin (23) donde son precisamen-
te estos grupos de mayor limitacion funcional (HAPI,
colageno vascular y portopulmonar), los de mayor mor-
talidad.

Este trabajo tiene multiples limitaciones: primero,
es una corte retrospectiva, con un pequefio numero de
pacientes, que no permite generalizar ni tipificar una
poblacién. sin embargo y a pesar de lo limitado del
volumen, observamos ciertos comportamientos clini-
cos, funcionales y hemodinamicos presentes en po-
blaciones mayores. Segundo, la no inclusién de otras
herramientas para determinar limitacién al esfuerzoy
capaces de aportar mayor informacién como es la
ergoespirometria. A favor, podemos anotar, que habia
pacientes con una muy mala clase funcional y una
severa alteracion hemodinamica al diagndstico, donde
realizar el procedimiento constituia un alto riesgo para
complicaciones asociadas. Dado que el 6 MWT y la
ergoespirometria son exdmenes que aportan informa-
cién complementaria, estos dos deben realizarse siem-
pre que las condiciones del paciente lo permitan.

CONCLUSIONES

Este trabajo permite conocer algunos aspectos res-
pecto al comportamiento de la enfermedad a nivel
institucional y donde se observa que el diagnostico si-
gue realizandose cuando existe un compromiso clini-
co, hemodinamico y funcional severo, igual a lo
reportado por registros con gran nimero de pacientes.
Es necesario implementar estrategias de tamizaje en
poblaciones de alto riesgo que permitan un diagnésti-
co temprano e igualmente, el desarrollo de registros
institucionales que permitan consolidar datos locales
y 16 nacionales para conocer mas respecto a las ca-
racteristicas de la enfermedad en nuestra poblacion.
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