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Quizas lleve tiempo sintiéndose mas
cansado, con sensacion de que le fal-
ta el aire y, en ocasiones, sufriendo
mareos o desmayos sin saber porqué,
una situacién que se agrava con el
esfuerzo y le limita en las tareas mas
esenciales de su vida diaria como
trabajar, ducharse o simplemente pa-
sear. La respuesta puede ser HIPER-
TENSION ARTERIAL PULMONAR, una
enfermedad que se caracteriza por la
elevacion anémala de la presion en
las arterias pulmonares y el aumento
de la resistencia vascular pulmonar.

Es posible que usted no haya oido ha-
blar sobre esta enfermedad y nuestro
propésito es ayudarle a conocerla,
prevenir su agravamiento y tomar las
medidas necesarias para convivir con
la Hipertension Arterial Pulmonar.




Para mantener las funciones vitales del organismo, las células convierten los nu-
trientes en energia mediante el metabolismo, un proceso en el que utilizan oxige-
no (02)y liberan diéxido de carbono (CO2). Ambos gases son transportados por la
sangre a través de las arterias y las venas. En los seres humanos, la sangre circula
por dos sistemas, independientes y complementarios, que se inician y terminan
en el corazén; la circulacién sistémica, que lleva sangre oxigenada a todo el cuer-
poyrecoge el CO2 liberado, y la circulacién pulmonar, donde la sangre se oxigena
y lugar de origen de la Hipertension Arterial Pulmonar
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El corazéon posee cuatro cavidades,
dos auriculas en la parte superiory dos
ventriculos en la inferior. La auricula y
el ventriculo derechos forman el cora-
z6n derecho, la auricula y el ventriculo
izquierdo, el corazén izquierdo.

El corazon derecho recibe la sangre
desoxigenada de las grandes venas del
organismo y la envia a los pulmones,
a través de la arteria pulmonar. Esta
arteria se divide, para llegar a ambos




pulmones, donde se siguen ramificando hasta convertirse en arteriolas y después
en capilares en los alvéolos pulmonares. Los pulmones se encargan de la respi-
racion. Alinspirar, el aire entra a través de las vias respiratorias superiores hacia
la traquea, los bronquios y bronquiolos, en cuyos extremos se encuentran los
alvéolos pulmonares, lugar donde la sangre realiza el intercambio gaseoso, que
consiste en captar el O2 del aire inspirado y eliminar el CO2, que es expulsado
al exterior durante la espiracion. La sangre, una vez oxigenada, se recoge en las
venas pulmonares, por donde circula hasta el corazén izquierdo, que la impulsa
de nuevo hacia todo el organismo.

En condiciones normales, la circulacién pulmonar, ofrece gran distensibilidad y
poca resistencia, permitiendo que la sangre fluya a baja presion, entre 8 y 20
mmHg.

Tipos de HP

¢ Hipertension Arterial Pulmonar (HAP).

¢ Debida a enfermedad del lado izquierdo del corazon.

e Asociada a enfermedad respiratoria crénica.

* Tromboembélica crénica (HPTEC).

e Causada por mecanismos poco claros o multifactoriales.




¢Cuando presenta una persona Hipertension Pulmonar (HP)?

Se considera que una persona presenta HP cuando su presion media en la arteria
pulmonar es igual o superior a 25 mmHg en reposo, presion que debe medirse por
cateterismo cardiaco derecho, un procedimiento diagndstico que explicaremos
mas adelante. Segin las cifras de presion obtenidas, podemos decir que esta
puede ser leve, moderada o grave.

Existen diferentes causas o enfermedades que la pueden inducir y, dependiendo
de sus caracteristicas y tratamiento, son agrupadas en distintos tipos de HP.

¢Qué es la Hipertension Arterial Pulmonar (HAP)?

Se trata de un tipo de HP, grave y poco frecuente, que necesita un tra-
tamiento especifico y continuado. Aqui, se engloban un grupo de enfer-
medades que actian de forma similar sobre las arterias pulmonares,
originando cambios que aumentan su resistencia (resistencia vascular pul-
monar) y elevan la presion. Segin la causa su denominacion sera la siguiente.

HAP idiopatica, la causa es desconocida.

HAP hereditaria transmitida genéticamente dentro de una misma fa-
milia por mutacion de un gen determinado.

HAP inducida por farmacos o toxicos, debido al consumo de deter-
minados medicamentos para adelgazar o sustancias téxicas como el

aceite de colza desnaturalizado.

HAP asociada a enfermedades, del tejido conectivo, hepaticas, oca-
sionadas por virus.

HAP persistente del recién nacido, por problemas en la gestacion o en
el nacimiento.




¢Qué cambios provoca la HAP?

Las paredes de las arterias pulmonares
estan formadas por diferentes capas de
tejidos que varian a medida que dismi-
nuye su tamafo. Las de mayor calibre
poseen una capa media con abundante
tejido elastico que permite fluir a la san-
gre a baja presion y poca resistencia,
incluso cuando aumenta su caudal y ve-
locidad al hacer ejercicio. Las de menor
calibre contienen mas tejido muscular,
lo que aumenta su resistencia.

La capa interior de las arterias esta re-
cubierta por el endotelio, donde se pro-
ducen sustancias que ayudan a dilatar
y contraer sus paredes y sustancias
que impiden a la sangre espesarse. Por
mecanismos que hoy en dia se siguen
estudiando, en las personas que pre-
sentan HAP se produce una alteracion
en la liberacion de alguna de estas sus-
tancias, provocando que las paredes de
las arterias pulmonares se engrosen y
endurezcan, estrechen su calibre y se
obstruyan. Esto provoca un aumento de
la resistencia vascular pulmonar, que
dificulta el paso de la sangre hacia los
pulmones y hace elevar su presién.

Estas alteraciones pueden ocurrir como
respuesta a una falta de oxigeno, por
obstruccion debido a coagulos de san-
gre o destruccién de las pequenas arte-
rias pulmonares.
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¢Como afectan estos cambios al corazén?

Elincremento de la resistencia vascular pulmonar se convierte en una fuerza que
el corazon debe vencer, obligando al ventriculo derecho a realizar un mayor es-
fuerzo para bombear la sangre hacia los pulmones. Si esta resistencia se mantie-
ne en el tiempo, el ventriculo derecho se dilata de forma excesiva y el corazén no
funciona correctamente, lo que puede derivar en una insuficiencia cardiaca.




¢Qué sintomas presenta
la HAP?

Entre los primeros sintomas se
encuentran:

La Disnea, sensacion de falta de aire
al realizar un esfuerzo que con el
tiempo puede mantenerse incluso en
reposo.

Cansancio, debido a la dificultad de
aporte de sangre oxigenada a los
diferentes tejidos del organismo.

Dolor toracico, de tipo opresivo en el
centro del pecho y que no se mueve
hacia otra zona.

Sincopes, pérdidas transitorias de la
consciencia, al no llegar suficiente
sangre oxigenada al cerebro. Pueden
producirse al realizar un esfuerzo o al
ponerse de pie. Si esto ocurre debera
ser acostado elevandole las piernas
hasta que se recupere.

Tos, se desconocen las causas
‘

!




En fases mas avanzadas de la enfermedad pueden aparecer signos y sintomas de
insuficiencia cardiaca derecha como:

e Edemas en las piernas, por acumulo de liquido debido a la dificultad del co-
razén para bombear la sangre con normalidad.

e  Ascitis, acumulacion de liquido en el abdomen.
e Ingurgitacion yugular, aumento del tamario de las venas del cuello.
e  (Cianosis, coloracion azulada de la piel y los labios por la falta de oxigeno.

e Acropaquia engrosamiento de los dedos de las manos y los pies.

A: Dedo normal
B: Acropaquia

Los signos y sintomas que aparecen en la HAP se presentan cuando la enferme-
dad lleva un tiempo estableciday suelen ser comunes a otras enfermedades car-
diacas o respiratorias, lo que dificulta y retrasa su diagndstico. Ademas, pueden
variar en cada persona, presentando uno o varios sintomas, sin seguir un patrén
comin que la delate.







¢Por qué me ha ocurrido a mi?

No se conoce con exactitud el mecanismo por
el que, frente a determinadas situaciones o
circunstancias, algunas personas desarro-
llan HAP. Probablemente, usted posee una
mayor susceptibilidad o predisposicién ge-
nética que, combinadas con algunos factores
deriesgo, han favorecido su aparicién. Enla
actualidad se conocen algunos factores y en-
fermedades relacionadas con su desarrollo.

Factores de riesgo y enfermedades relacionados con la HAP

CONSUMO DE: SUFRIR ENFERMEDADES:

e Algunos farmacos e Del tejido conectivo
adelgazantes:
e Cortocircuitos sistémico-pulmonares
e Aminorex congénitos
¢ Fenfluramina . »
* Desfenfluramina * Hipertension portal
* Drogas: * Infeccién por VIH
e Anfetaminas ¢ Otros: enf. tiroideas, enf. de depésito
e Metaanfetaminas de glucégeno, enf. de Gaucher, telan-
e Cocaina giectasia hemorrégica hereditaria,
e Agentes hemoglobinopatias, enf. mieloprolife-
quimioterapéuticos. rativas, esplenectomia
e Toxicos
* Aceite de colza
desnaturalizado




Cuando el origen de la HAP es desconocido o hereditario no se puede prevenir su
aparicion, pero existe la posibilidad de realizar pruebas genéticas a sus descen-
dientes para detectar, de forma temprana, a portadores de alguno de los genes
relacionados con la enfermedad vy, de esta manera, iniciarles un estricto control
y seguimiento.

Sin embargo, si tenemos en cuenta las causas, enfermedades y los factores de
riesgo que pueden inducirla, podemos ofrecer algunas recomendaciones que
ayuden en su prevencion.

Acudir a especialistas en nutricién y dietética cuando se deba seguir un
régimen de adelgazamiento. Nunca automedicarse.

e Evitar:
e Lasdrogasy el tabaco.

e El consumo excesivo de alcohol, puede degenerar en la apari-
cién de enfermedades del higado que favorecen la HAP.

Utilizar medidas de proteccion ante relaciones sexuales ocasionales que
eviten contraer el VIH o de la hepatitis B o C.

Si usted presenta alguna de las enfermedades que pueden desencadenar
HAP, ademas...

e Acuda regularmente a los controles de su especialista, quien le reali-
zara un estricto seguimiento de su enfermedad.

e Evite viajar a lugares con grandes altitudes sobre el nivel del mar,
donde disminuye la presién de oxigeno.

e Siesmujer...
e Evite tomar anticonceptivos orales sin control médico.

e Comunique a su especialista un posible embarazo ya que esta
situacion es de alto riesgo para el desarrollo de HAP.



Si existe la sospecha de que usted presenta HAP, su médico le remitira a un es-
pecialista en esta patologia (heumoélogo, cardiélogo o internista) quien realizara
un estudio que confirme o descarte la enfermedad. Esta sospecha puede deberse
a la presencia de sintomas que no se deben a otras enfermedades, factores de
riesgo o antecedentes familiares con HAP, signos durante la exploracion fisica,
como soplos en el corazén o el aumento del tamafio del higado, o a alteraciones
en el electrocardiograma o la radiografia de torax.

¢Donde se encuentran los especialistas en HAP?

Varios centros hospitalarios de nuestro pais disponen de especialistas que pue-
den iniciar el estudio de HAP, pero muchas veces debe ser completado en Cen-
tros de Referencia en Hipertensién Pulmonar. Son centros especializados en su
diagnéstico y tratamiento, con infraestructura y personal entrenado para realizar
todas las pruebas diagndsticas necesarias y aplicar los tratamientos especificos
que requiere esta enfermedad, por lo que, en ocasiones, algunos pacientes de-
ben desplazarse fuera de su lugar de residencia.

HOSPITAL @
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Primera visita con el especialista en HAP

e Le preguntara sobre los sintomas y enfer-
medades que ha padecido y sus anteceden-
tes familiares, por lo que serad de gran uti-
lidad toda la informacién que usted pueda

aportar.

e Le hara una exploracidn fisica que incluye
escuchar su corazén y pulmones y exami-
nar su cuerpo en busca de signos de HAP.

e le podra solicitar diferentes pruebas diagnésticas que ayuden a descartar o
confirmar la enfermedad, estimen su gravedad y determinen la causa que la
origina. Las pruebas se suelen realizar de forma ambulatoria o permanecien-

do unas horas en el hospital de dia de
su centro de referencia. Es posible que,
ante procedimientos diagndsticos que
requieran acceso al interior del cuerpo
y la administracién de sedantes o anes-
tesia, necesite un ingreso hospitalario.
Antes de llevarlos a cabo, su médico le
informara del tipo de procedimiento,
su objetivo y si conlleva algin riesgo.
Para realizarlos le entregaran informa-
cion detallada de como se realiza la
prueba, cémo debe ir preparadoy sera
necesario su consentimiento firmado.

RECUERDE INFORMAR A SU MEDICO sobre cualquier tipo de alergia
conocida a medios de contraste o la existencia de un posible embarazo.




¢Qué pruebas requiere el diagnostico de la HAP?

Electrocardiograma, Radiografia de térax, Ecocardiograma trans-

para conocer la acti- | donde se pueden ob- | toracico, con el que se
vidad eléctrica de su | servar posibles alte- | puede detectar la ele-
corazén. raciones en la formay | vacidénde la presiénen

tamafio de los pulmo- | la arteria pulmonar.
nes, corazén y estruc-
turas internas de la
cavidad toracica.

Estas pruebas son indoloras, no requieren estar en ayunas

y se pueden hacer de forma ambulatoria

Otras formas de Ecocardiograma

En algunas ocasiones, es necesario que el ecocardiograma se realice bajo deter-
minadas condiciones que aporten mayor informacion

Ecocardiograma de esfuerzo

Utilizado en pacientes con sintomas y/o factores de riesgo, cuya presion pulmo-
nar en reposo es normal. En este examen, primero se realiza un ecocardiograma
en reposo y vuelve a repetirse tras hacer un esfuerzo, generalmente caminando
sobre una cinta rodante que aumenta la velocidad y la pendiente lentamente. En




las personas que tienen difi-
cultad para caminar se admi-
nistra, por via intravenosa, un
farmaco llamado dobutamina
que estimula al corazén como
si hiciera ejercicio. Esta prue-
ba dura aproximadamente
unos 9o minutos, tras la que
puede sentirse cansado. No
precisa estar en ayunas y se
puede hacer de forma ambu-
latoria. Recuerde informar
sobre los medicamentos que
toma habitualmente y acudir
con ropay calzado comodos.

En esta exploracion se utiliza una solucién salina con pe-
quefas burbujas de aire que se inyecta a través de una via
intravenosa. Sirve para analizar el recorrido de las burbu-
jas por su corazény como se dirigen hacia sus pulmones,
donde son eliminadas. Puede detectar comunicaciones
andémalas entre las cavidades cardiacas. No es necesario
estar en ayunas y tras la prueba podra continuar con sus

actividades normales.

Se realiza para visualizar con mayor nitidez las estructuras cardiacas vy los gran-
des vasos sanguineos. El procedimiento consiste en la introduccién en el eséfago
de un tubo flexible con un transductorincorporado. Se realiza bajo sedaciény se
utiliza un medio de contraste. Tras la prueba permanecera en observacién hasta
que esté totalmente despierto, podra comer al cabo de unas horas y no podra
conducir ni realizar actividades que requieran atencién. Debera permanecer en
ayunas al menos 6 horas antes y no llevar prétesis dental. Se recomienda acudir

acompaiiado.



Analisis sanguineos

Proporcionan datos sobre el estado y
funcionamiento de su organismo y per-
miten detectar enfermedades que pue-
dan originar la HAP. Para la mayoria de
estudios analiticos debe ir preferente-
mente en ayunas y se pueden hacer de
forma ambulatoria.

Estudio hemodindmico pulmonar vy
prueba vasodilatadora aguda. Cate-
terismo cardiaco derecho ;porqué es
esencial?

Por su exactitud, es la prueba utilizada

para confirmar la HAP. Se repite para comprobar la efectividad del tratamiento.
Permite conocer y analizar las presiones reales de su circulacién pulmonar y el
volumen de sangre que su ventriculo derecho expulsa cada minuto, conocido
como gasto cardiaco.

e ;Como se realiza?

Mediante una puncién en la piel pre-
viamente anestesiada, se introduce
un tubo muy delgado y flexible, lla-
mado catéter de Swan-Ganz, en una
vena del cuello o de la ingle. Este
catéter se hace avanzar, a través del
corazén derecho, hasta la arteria pul-
monar. A la vez, se analizany miden
las presiones y parametros de su co-
razén y arteria pulmonar. Para vi-
sualizar su recorridoy emplazamien-
to se utiliza un equipo de radiologia
y un monitor. Si durante el estudio se
confirma que usted presenta HAP, se
le administraran farmacos que dila-
tan las arterias pulmonares. A conti-




nuacion, volveran a determinar las presiones de su circulacién pulmonar para
comprobar su respuesta a estos farmacos. Es lo que se conoce como prueba va-
sodilatadora o test de reactividad vascular pulmonar.

¢Qué debo saber sobre esta prueba?
e Requiere preparacién previa.

»  Dias antes, pueden indicarle que modifique o suspenda parte de su me-
dicaci6n habitual, en especial la que pueda interferir en los resultados
de la prueba.

»  Estara en ayunas, al menos 6 horas antes.

e Durante el estudio es necesaria su colaboracién, por lo que en todo momento
estara despierto.

e En la prueba vasodilatadora, puede sentir sensacién de nauseas, vomitos
o dolor de cabeza debido a la accién vasodilatadora de los farmacos admi-
nistrados.

e Al acabar, retiraran el catéter y presionaran el punto de puncién con un apé-
sito compresivo, para evitar un posible sangrado. No debera tocarlo hasta
pasadas unas horas.

e Este procedimiento dura aproximadamente dos horas, pero debera perma-
necer en reposo y observacion de 2 a 6 horas mas, dependiendo del acceso
vascular que se haya utilizado.

e Podra comery tomar su medicacion al poco rato.

Utiliza la misma técnica y preparacién que el cateterismo cardiaco derecho, pero
en este caso se administra contraste par observar mejor las arterias pulmonares.

Sirve para comprobar problemas en las vias respiratorias y defectos en la circula-
cién pulmonar. Consta de dos exdmenes:



> la gammagrafia de ventilacién, muestra como llega el aire a los pulmones,
para la cual usted inhalara un gas con radiois6topos a través de una mas-
carilla colocada en la nariz y la boca.

> la gammagrafia de perfusion muestra como se distribuye el flujo san-
guineo por los vasos sanguineos pulmonares. En su realizacién los ra-
diois6topos son inyectados por via intravenosa.

En esta prueba no se precisa estar en ayunas y los radioisotopos utilizados se
eliminan de su cuerpo a los pocos dias.




Tomografia Axial Computerizada de alta resolucion (TACAR)

Esta prueba radioldgica permite estudiar con precision los pulmones y las arte-
rias pulmonares. Para realizarla se administra un contraste por via intravenosa,
tras lo que puede notar sensacién de calor o sofoco. Debera permanecer estirado
y sin moverse en una mesa de estudio en el interior del escaner. Requiere per-
manecer en ayunas al menos 6 horas antes. La exploracion puede durar unos 30
minutos, después podra realizar sus actividades habituales.

Resonancia magnética

Permite valorar la morfologia, dimensiones y funcién del ventriculo derecho y las
arterias pulmonares. Esta prueba no se puede realizar a personas portadoras de
prétesis mecanicas o dispositivos metalicos implantados. Debera estar en ayu-
nas 6 horas antes y no llevar joyas ni reloj. Al acabar, podra realizar sus activida-
des habituales.

(\)




Pruebas de funciéon pulmonar

Incluyen un conjunto de pruebas respiratorias que permiten conocer el estado y
funcionalismo de sus pulmones. En la HAP permiten valorar su gravedad, eva-
luar la respuesta al tratamiento o revelar la existencia de otras enfermedades
respiratorias que pueden producirla. Se realizan en el laboratorio de funcién pul-
monar del Hospital.

Gasometria arterial

Consiste en la extraccion sanguinea de una arteria, generalmente de la mufeca
o del plexo del codo y sirve para conocer, de forma exacta, el aporte de oxigeno al
organismo entre otras cosas.

Debera abstenerse de fumar
varias horas antes y permanecer
unos minutos en reposo.
Pueden indicarle no

utilizar broncodilatadores o
vasodilatadores.

Se realiza en el hospital y no
requiere estar en ayunas.

Pulsioximetria

Es un método de registro que permite medir, de for-
ma indolora su frecuencia cardiacay saturacion de
oxigeno (oxigeno transportado por la hemoglobina
de la sangre arterial). Se utiliza de forma habitual
durante las pruebas diagndsticas. Para obtener el
registro se coloca en un dedo de la mano, un sensor
en forma de dedal que emite una luz roja. Es impor-
tante que las uiias estén limpias y sin esmalte.




Espirometria forzada

Mide el volumen de aire que los pulmones pueden
movilizar en un tiempo determinado. Para realizarla
correctamente, debera inspirar profundamente, a
través de la boquilla de un tubo conectado a un or-
denador, soplar de golpe y seguir exhalando todo
el aire de sus pulmones.

Capacidad de difusion del monodxido de carbono
(DLCO)

Permite conocer el estado en el intercambio de ga-
ses a nivel de los alvéolos pulmonares. Esta prueba
consiste en sacar todo el aire de sus pulmones, rea-
lizar una inspiracién profunda y maxima inhalando,
a través de una boquilla, un gas medicinal. A con-
tinuacién, debera contener la respiracion durante
unos segundos y realizar una espiracién rapida.

Plestimografia: medicion de los
volimenes pulmonares

Mide los voliimenes de aire que
los pulmones no movilizan con la
respiracion. Se realiza dentro de
una cabina transparente y cerra-
da herméticamente, donde de-
berad respirar de forma rapida a

través de una boquilla.




Preparacion previa para las pruebas de funcion respiratoria:

No realice ejercicio vigoroso al menos 30 minutos antes.

No fume en las 24 h previas.

No tome bebidas estimulantes (café, te, cola).
No utilice lapiz de labios ni esmalte de unas ese dia .
No tome broncodilatadores desde la noche anterior, salvo que le

indiquen lo contrario.

Puede desayunar de forma ligera 2 horas antes.

Realice su higiene dental antes de la prueba.

Acuda con ropa comoda que no le comprima el térax ni el abdomen.
Comunique si sufre otras enfermedades.

Pruebas para valorar la capaci-
dad de ejercicio
Una vez confirmado el diagnéstico de

la HAP se valora la capacidad que usted
tiene para desarrollar un esfuerzo fisico.

Prueba de caminar 6 minutos.

Consiste en medir la distancia que
recorre la persona caminando a la
méaxima velocidad que pueday sin
correr, durante 6 minutos exactos.
Durante ese tiempo, se registraran
sus pulsaciones y frecuencia car-
diaca con un pulsioximetro y va-
loran su sensacion de disnea me-
diante una escala visual, conocida
como escala de Borg.

Se realiza en un pasillo largo y
plano, sefalizado por conos que
tendrd que rodear. Podra dismi-
nuir la velocidad y pararse para
continuar después. Si lo necesita,
podra utilizar sus ayudas habitua-
les para caminar, como un bastén
o muletas.




Prueba de esfuerzo.

Permite evaluar a la vez, como funcionan el corazén, los pulmones y los misculos
durante un ejercicio intenso, y conocer donde se produce la limitacién al esfuerzo.

Se realiza sobre una bicicleta estatica o una cinta rodante y dura unos 10 minu-
tos. Par realizarla le colocardn una mascarilla en boca y nariz para medir el aire
respirado, registrardn su electrocardiograma y controlardn su presion arterial y
saturacion de oxigeno.

Recomendaciones para todas las pruebas de funcion pulmonar:

e Antes deiniciarlas le explicaran con detalle lo que debe hacer. Si algo
no entiende no dude en preguntarlo, evitara repeticiones innecesa-
rias.

No realice ejercicio intenso, ni fume en las horas previas.
Utilice ropa y calzado comodo.

Desayune de forma ligera y tome su medicacion habitual.
Puede hacerse de forma ambulatoria.




CLASIFICACION FUNCIONAL EN LA HAP (NYHA/OMS)

Sin limitacion a la actividad fisica. No hay limitacién
Clasel para la actividad habitual. La actividad fisica ordinaria
no produce disnea, fatiga, dolor toracico ni sincope.

Leve limitacién de la actividad fisica. Sin limitacién en
Clase Il reposo. La actividad fisica ordinaria produce disnea, fa-
tiga, dolor toracico o presincope.

Limitacion marcada de la actividad fisica. Sin limitacién
Clase lll en reposo. La actividad fisica ordinaria produce disnea,
fatiga, dolor toracico o presincope.

Incapacidad para llevar a cabo cualquier actividad fi-
sica sin presentar sintomas. Pueden tener signos de
Clase IV Insuficiencia Cardiaca Derecha y sincope. La disnea o
fatiga pueden aparecer en reposo. Los sintomas au-
mentan con cualquier actividad fisica.




Una vez confirmado el diagnéstico, es necesario realizar una evaluacién minu-
ciosa de su persona y de su entorno, tras lo que le propondran la mejor opcion
terapéutica disponible para usted, y un seguimiento individualizado que podra
modificarse en funcién de su respuesta. En ocasiones, puede ser un tratamiento
complejo que requiere de un gran conocimiento de la enfermedad y habilidad en
la administracion de algunos farmacos por parte de los profesionales, por usted
y su familia.

El tratamiento médico en hipertension arterial pulmonar consta de dos partes:
Tratamiento farmacolégico y no farmacoldgico. Para poder realizar de forma
correcta ambas terapias y, por tanto, conseguir los maximos beneficios para us-
ted, es necesario que participe de forma activa en los diferentes programas de
educacién terapéutica. Por lo general, este tipo de programas son realizados por
médicos y enfermeria experta en HAP. Es importante que usted conozca su enfer-
medad y participe, junto al equipo que le atiende, en la toma de decisiones.



Usted necesita estar informado,

i OPTIMISTAY ACTIVO!

conocer a otras personas que,
como usted, padecen HAP.




Entre los medicamentos que pueden recetarle se encuentran los de soporte o
apoyo para aliviar los sintomas, y los especificos que ayudan a dilatar las arte-
rias pulmonares, pudiendo necesitar la combinacién de varios medicamentos de
ambos tipos.

Medicamentos de apoyo:

como la warfarina o acenocumarol evitan la aparicion de coagu-
los de sangre en las arterias. Para conocer la dosis que ha de tomar le realizaran
analisis de sangre cada mes en su centro de atencion primaria o en el hospital. Se
toman una vez al dia y siempre a la misma hora. Sus efectos duran varios dias y,
ante determinadas pruebas diagnésticas podran indicarle que los sustituya por
heparina subcutanea. Tenga precaucion cuando utilice instrumentos cortantes,
cualquier herida que se produzca puede sangrar mas de lo habitual.

como la furosemida y espiro-

nolactona, ayudan a disminuir los edemas
eliminando los liquidos retenidos. En ocasio-
nes, pueden producir calambres o bajadas de
tension, por lo que es necesario controlar su
administracién con andlisis de sangre peri6-

dicos. Se suelen tomar por la mafiana cuando
solo precisa una dosis al dia.

como la digoxina, ayudan a mejorar la capacidad de contraccion
del corazén. Se toman una vez al dia y siempre a la misma hora. Para evitar su po-
sible toxicidad, también se controla su administracion con analisis sanguineos.

Oxigenoterapia

Algunos pacientes necesitan la administracién de oxigeno suplementario cuando
realizan alg(n tipo de ejercicio o mientras duermen. Para ello se utilizan canulas
nasales conectadas a un dispensador de oxigeno.

TIPOS DE DISPENSADORES:

e (Cilindros de oxigeno, botellas que contienen el oxigeno en estado gaseoso.
Deben ser reemplazadas cuando se agotan.



e Oxigeno liquido, almacenado en un tanque nodriza que debe ser recargado
periédicamente.

e (Concentradores, aparatos eléctricos que extraen el oxigeno del aire.

:Qué debo saber?

El oxigeno puede resecar las fosas nasales, endurecer las secreciones y en oca-
siones favorecer la aparicion de pequenas lesiones en la mucosa nasal. Para ali-
viar las molestias realice su aseo nasal con torundas de algodén y lavados con
suero fisiolégico. También puede utilizar
pomadas que protejan la mucosa nasal.

Precauciones que debe tener con el equipo

e Nunca colocarlo cerca de una fuente
de calor (cocinas, hornos, radiadores,
etc.).

e Nunca fume si lo lleva puesto, ni deje
fumar cerca de él, puede ser inflama-
ble.

e Mantenga en condiciones 6ptimas el
aparato y limpie sus canulas nasales.
En caso de deterioro de las mismas
puede pedir que sean sustituidas.

e Todos los dispositivos requieren man-
tenimiento de las casas distribuidoras.

e Para casos de emergencia o desplazamientos es necesario disponer de una
bombona de oxigeno comprimido o dispositivos portatiles, como mochilas o
pequeios concentradores con bateria. Su autonomia es limitada, algo que
debera tener en cuenta cuando se desplace fuera de su domicilio.

e Sisu intenci6n es viajar a otras ciudades deberda ponerse en contacto con
una empresa suministradora de oxigeno del lugar de destino.



Antagonistas del calcio

Ayudan a dilatar las venas y arterias pulmonares. Se emplean en pacientes que
responden a la prueba vasodilatadora. Los farmacos utilizados en HAP son Ni-
fedipino, Amlodipino y Diltiazem. Su administracion se inicia a dosis bajas, in-
crementandose seg(n las necesidades y tolerancia de cada persona. Los efectos
secundarios que pueden provocar son mareos, bajada de la tensién arterial y
acumulacién de liquidos en las piernas. Si esto le ocurre contacte con su médico.

Antagonistas de los receptores de la endotelina

Producen dilatacion de los vasos pulmonares y disminucién de la presién pulmo-
nar, mejorando la capacidad de ejercicioy la clase funcional. Se utilizan Bosen-
tany Ambrisentan. Sus efectos secundarios pueden incidir en la funcién hepatica
por lo que requieren controles analiticos mensuales durante su administracion.

Inhibidores de la fosfodiesterasa tipo 5

Producen relajacién de las arterias pulmonares y disminuyen la presién pulmo-
nar. Los farmacos utilizados son Sildenafilo y Taladafilo. Al ser vasodilatadores,
en algunos pacientes pueden ocasionarles dolor de cabeza, enrojecimiento de la
cara o sangrado por la nariz. Su administracién se inicia a dosis bajas para eva-
luar su tolerancia. También precisan controles analiticos periddicos.

Prostaciclinas

La prostaciclina es un potente vasodilatador utilizado en las fases mas avanzadas
de la HAP. Dilatan las arterias, evitan la adherencia de las plaquetas (agregacion
plaquetaria), la formacién de coagulos de sangre, y el crecimiento indiscriminado
de algunas células en la pared de las arterias. Su administracién ayuda a muchos
pacientes a disminuir sus sintomas, volver a realizar muchas de sus actividades
y tener mayores expectativas de futuro. Existen diferentes prostaciclinas sinté-
ticas y formas de administrarlas. La eleccion de las distintas prostaciclinas en
su tratamiento, sigue un protocolo de actuacién consensuado por los diferentes
expertos en HAP.



Via inhalada
Iloprost

Se administra con un
nebulizador ultraséni-
co. La duracion de sus
efectos es de 60 a 90
minutos por lo que re-
quiere de 6 a 9 dosis
diarias descansando
por la noche. La du-
racion de cada dosis
es de 5 a 10 minutos
y el tiempo de espera
entre dosis, debe ser
de una horay media a
tres horas.

Via endovenosa
Epoprostenol

Sus efectos son de
corta duracion, de tres
a cinco minutos, por
lo que es necesario
administrarlo de for-
ma continua a través
de un catéter venoso
centraly con la ayuda
de una bomba de per-
fusion. Es necesario
preparar y cambiar la
medicacion cada doce
horas con medidas
asépticas.

Via subcutanea
Treprostinil

Sus efectos duran al-
rededor de tres horas
no pudiendo inte-
rrumpirse su infusién
mas de 9o minutos.
Precisa la utilizacion
de un catéter subcuta-
neoy una bomba de
perfusion continua.
También se utiliza por
via intravenosa, sien-
do mas reducida la
accion de sus efectos,
unos 45 minutos. La
dilucion del farmaco
se cambia cuando se
agota. Existen viales
con concentraciones
de farmaco diferentes.



Las prostaciclinas administradas por via intravenosa o subcutanea no sélo
ejercen accion vasodilatadora a nivel pulmonar, sino también a nivel de la
circulacién sistémica. Pueden provocar diversos efectos secundarios como:
dolor de mandibula, enrojecimiento de la piel, dolor de cabeza, congestion
y/o sangrado nasal, diarreas y dolor muscular.

Puede producirse un acostumbramiento a la dosis, precisando incrementos
periédicos de la misma para mantener los efectos terapéuticos.

La interrupcion en su administracion puede agravar su HAP por lo que aun-
que se encuentre mejor y no tenga sintomas, NUNCA debe abandonar el tra-
tamiento.

Antes de preparar cualquier prostaciclina:

1.

Lavarse las manos.

Limpiar la superficie de trabajo.

Preparar todo el material necesario sobre la zona de trabajo.
Utilizar medidas asépticas para su preparacion.

Seguir las instrucciones que le han ensefiado.

De forma inhalada: Iloprost

1.

Cargar el farmaco en una jeringa o pipeta.
Introducir el farmaco en la cdmara del nebulizador y cerrar la tapa.
Poner en marcha el nebulizador.

Poner los labios alrededor de la boquilla (no se aconseja morderla)



5.
6.

Respirar de forma tranquila, a través de la boquilla.

No olvidar enjuagarse la boca al acabar cada inhalacién.

...de forma subcutanea: Treprostinil

1.

Parar la bomba antes de retirar el catéter usado de su abdomen.
Purgar siempre la alargadera.
Asegurar el catéter con un apésito nuevo.

Al terminar, no olvidar poner en marcha la bomba de perfusion.

...de forma intravenosa: Epoprostenol

1.

Preparar el farmaco siguiendo las instrucciones recomendadas.

Introducirlo en un depésito-reservorio nuevo y purgar siempre la alargadera.
Parar la bomba de perfusién antes de cambiar el depésito-reservorio.

No tocar las conexiones del equipo de infusion.

No olvidar poner de nuevo la bomba en marcha.



e Viainhalada

e Limpie los accesorios con agua destilada al acabar cada nebulizacién.

Guarde el nebulizador en lugar seguro.

Recargar la bateria periédicamente.

Aprenda a reconocer las alarmas del dispositivo.

e Contacte con su enfermera de referencia en caso de mal funcionamiento
del dispositivo.

e Viasubcutaneay endovenosa

e Elimine las burbujas de aire del equipo de infusién antes de conectarlo
a su catéter.

e Aprenda areconocer las alarmas.

e Evite las caidas y golpes accidentales.

e Evite sumergirlos en el agua.

e (Cambie las pilas de forma periddica.

e Guarde el dispositivo de emergencia en lugar seguro y facil de recordar.

¢Como voy aprender a realizar este tipo de
tratamiento?

Es légico que, ante la posibilidad de necesi-
tar administrarse una prostaciclina, piense
que le va a resultar dificil y complicado v,
por ello, va a ser entrenado de forma segura
por personal especializado. En primer lugar
le proporcionaremos material informativo y
educativo sobre el farmaco y los dispositi-
vos utilizados para su administracion. Esim-
portante que un familiar allegado también
aprenda arealizarlo. Juntos, usted, su fami-
liar y el equipo asistencial, planificaremos
“un programa de aprendizaje” con las activi-
dades arealizar y los objetivos a conseguir.




Otros tratamientos: ensayos clinicos

Los avances en el conocimiento de la HAP han permitido elaborar nuevos farma-
cos para su tratamiento. Su eficacia y seguridad se comprueba mediante los en-
sayos clinicos en los que muchos pacientes tienen la posibilidad de participar,
siendo los primeros en obtener los beneficios de tratamientos futuros y ayudando
a avanzar en la investigacion.

Aspectos que no debe olvidar sobre su tratamiento farmacolégico

e Tomese su tiempo para la preparacion y la toma de la medicacion. Piense
que si la preparay la toma tal como le hemos ensefiado, los efectos seran los
deseados.

e Sidebe iniciar un nuevo tratamiento, inférmese, aprenda y consulte el mate-
rial educativo.

e Cuando tome varias medicaciones, inférmese de los efectos que puedan oca-
sionar.

e  Organice su botiquin de tratamiento. Disponga siempre de sets y medicacion
extra para cualquier evento.

e Silamedicacion varia en funcion del dia de la semana, organice su agenda.
e Tengaa mano el teléfono de contacto del equipo que le atiende.
e Siquiere viajar, prepare con antelacién todo lo que va a precisar.

¢ No dude en enseiiar a su familia la forma de administrar la medicacién; qui-
zas algln dia pueda necesitarlo.

Aunqgue no son habituales, gracias a los nuevos farmacos aparecidos para el
tratamiento de la enfermedad, en la actualidad existen dos alternativas quirdrgi-
cas: la septostomia auriculary el trasplante pulmonar o cardio-pulmonar.

¢Qué es una septostomia auricular?

El septo es el tabique que separa el lado derecho del lado izquierdo del corazén,
y que impide que se produzca comunicacién entre ambas auriculas y entre ambos



ventriculos. La septostomia auricular consiste en realizar una perforacién en la
zona del tabique que separa las auriculas del corazén. Se trata de un procedi-
miento paliativo para mejorar los sintomas muy limitantes pero no hace desapa-
recer la enfermedad.

Trasplante pulmonar o cardiopulmonar

En casos muy concretos, se contempla la realizacion del trasplante pulmonar o
cardiopulmonar en pacientes con HAP. Las indicaciones y el tiempo 6ptimo de
realizacion, requieren una valoracion exhaustiva de su estado, pudiendo ser con-
siderado por el equipo médico que le atiende, quienes le remitirdn en caso nece-
sario, a una unidad de trasplante donde se le informa de todo el proceso.

Desde el primer momento en que existe la sospecha de HAP, el cambio de sus
habitos y costumbres es esencial como apoyo a su tratamiento farmacolégico. Su
adherencia, entendida como una constancia en su cumplimiento, es necesaria
para el control de su enfermedad.

Uno de los pilares basicos en el trata-
miento no farmacolégico de la HAP es la
reduccién del consumo de sal, para pre-
venir o reducir la retenciéon de liquidos.
La sal contiene sodio, principal respon-
sable de la regulacion del equilibrio de
los liquidos en el organismo. Su exceso
en la ingesta, aumenta el volumen de
sangre que el corazén debe bombear
y hace elevar su presién. En mayor o
menor medida, todos los alimentos que
ingerimos contienen sal de forma natu-
ral, lo que debera tener en cuenta a la
hora de preparar sus comidas.




Recomendacion de ingesta de Sodio diaria para personas con HAP:

* |Inferior a 1000 mg/dia.
e Menos de 600 mg/dia si existen edemas.

¢Como eliminarla de mis comidas?

Puede pensar que eliminar la sal de su dieta puede resultar dificil pero no impo-
sible, porque nuestro paladar se acostumbra rapidamente a los cambios introdu-
cidos en nuestra alimentacion y existen diferentes trucos para conseguirlo.

e Reduzca cada dia la cantidad de sal afiadida al cocinar, hasta eliminarla por
completo.

e Busque e investigue nuevas formas de potenciar el sabor de sus alimentos.

e Cocinandolos al vapor, en papillote, al horno, a la plancha, estofandolos
o practicando nuevos guisos.

e Utilice nuevos condimentos y hierbas aromaticas y aprenda a combinar-
los en sus comidas.

e Revise las etiquetas de los productos y escoja los pobres en sal o pobres en
sodio.




Ejemplo de alimentos que se pueden y no se pueden utilizar

para una dieta sin sal

ALIMENTOS PERMITIDOS

Productos frescos como vegetales, frutas, carnes y pescados.
Productos congelados sin elaborary con bajo contenido en sal.
Jamoén cocido sin sal.

Lechey derivados lacteos con bajo contenido en sal.

Panes, cereales, arroz y pasta.

Bebidas: agua mineral con menos de 5 mg de sodio, zumos, infusio-
nes, refrescos sin gas.

Condimentos y hierbas: pimienta, laurel, albahaca, cebollines, cane-
la, clavo, eneldo, extracto de vainilla, vinagre, ajo, ajo en polvo, jengi-
bre, jugo de limén, mostaza en polvo, nuez moscada, perejil.

ALIMENTOS QUE SE DEBEN EVITAR

Sal de mesa.

Productos preelaborados o precocinados.

Productos en conserva: at(in, sardinas, etc.

Cubitos de caldo, sopas o cremas comerciales.

Salsas envasadas: ketchup, mayonesa, etc.

Pescado salado como el bacalao, los arenques, etc.
Caviar, pizzas, aceitunas, jamén cocido, patatas fritas comerciales,
frutos secos salados.

Embutidos, jamén serrano, jamén cocido con sal, beicon,
tocino de cerdo.

Quesos: manchego, azul, etc.




LA PIRAMIDE ALIMENTICIA

GRASA, ACEITES
Y AZUCAR: USAR
CON MODERACION

CARNE, POLLO,

LECHE, YOGUR PESCADO, HUEVOS,

Y QUESO LEGUMBRES,
2-3 RACIONES Y NUECES
2-3 RACIONES

VERDURAS
3-5 RACIONES

FRUTAS
2-4 RACIONES

PAN, CEREALES, ARROZ Y PASTA
6-11 RACIONES



Tanto la obesidad como la desnutricién pueden condicionar el control de la HAP.
Ambos estados pueden incidir en su capacidad fisica, limitarle en las actividades
diarias y favorecer complicaciones respiratorias, cardiovasculares e inmunolé-
gicas.

Conozca como realizarla

Pida informacion a su médico sobre la dieta que debe seguir.
Conozca la piramide de alimentos recomendados.
Utilice productos frescos.

Evite las grasas en especial las saturadas, grasas sélidas a temperatura am-
biente.

Coma carnes magras, aves sin piel, conejo o pescado de cualquier tipo.

Reparta sus ingestas en varias comidas al dia, sin olvidar el desayuno, co-
miday cena.

Cambie el café por las infusiones.
Siéntese y tdmese su tiempo para comer.

Evite las comidas copiosas que pueden ocasionar sensacion de pesadez o
distension abdominal.

Realice cenas ligeras y no se acueste, como minimo, hasta una hora después
para favorecer la digestion.



Controle diariamente su peso

La retencion de liquidos
puede expresar la presencia
de insuficiencia cardiaca.
Un aumento rapido de dos o
tres kilos en su peso en una
semana, sin haber cometido
excesos en la dieta, debe
comunicarlo a su médico.
Acostiimbrese a pésarse
diariamente en la misma
bascula, sin ropa, en ayunas
y tras la primera miccién.
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El agua natural es la bebida recomendada, de 1,5 a 2 litros diarios, aunque
esta cantidad debe reducirse cuando aparecen edemas en las piernas o el
abdomen.

Bebidas comercializadas como el agua con gas y las isotonicas estan con-
traindicadas por su alto contenido en sodio. Los refrescos de sabores y la
cerveza, aunque en menor medida, también contienen sodio, por lo que no
debe abusar de ellos.

Bebidas alcohélicas. Estan totalmente contraindicadas, por sus conocidos
efectos sobre el organismo, aumenta la presion arterial, disminuye la con-
tractibilidad del corazén y favorece las enfermedades hepaticas entre otras.
Ademas puede potenciar o disminuir los efectos terapéuticos de algunos
medicamentos.

Café, colas y té contienen cafeina, estimulante del corazén, por lo que se
recomienda no tomarlos o beber café descafeinado.

Infusiones estan permitidas aquellas que no sean excitantes.

Para evitar sobreesfuerzos, el aporte de alimentos ricos en fibra de origen vegetal
como los frutos secos naturales, los cereales, el pan integral o frutas como cirue-
las o naranjas pueden ser de gran utilidad. Ante la necesidad de utilizar laxantes
consulte siempre con su médico.



Todas las infecciones deterioran el estado general de la persona y agravan los
sintomas de una enfermedad. Estas pueden sobrevenir por contacto directo, de
persona a persona, o indirecto al tocar objetos contaminados. También unos de-
ficientes habitos en la higiene, especialmente de las manos, pueden ayudar a que
se produzcan.

e Lavese las manos regularmente... antes de cocinar, de comer, cuando regre-
sa de la calle, antes de preparar su medicacion...

e Mantenga una 6ptima higiene bucal.
e Cepillese los dientes tras las comidas.

e En caso de utilizar prétesis dental, manténgala limpia y sin restos de co-
mida, cuide y limpie sus encias.

e Acudaregularmente a su dentista.

e Vaclnese. Los pacientes con HAP deben protegerse de las infecciones respi-
ratorias por lo que se recomienda que reciban la vacuna antigripal y antineu-
mococica. Esta recomendacion se extiende a los familiares que conviven con
el paciente.

Es el momento mas esperado del afio, disfrutar del aire libre y descansar del es-
trés cotidiano para olvidarnos de los problemas durante unos dias. Cuando pro-
grame sus vacaciones debera seguir ciertas pautas que le eviten contratiempos
para disfrutar al maximo.

¢ Programe con antelacion sus vacaciones.
e Aseglrese de que existe un hospital cercano para cualquier eventualidad.
e Lleve sus informes y teléfonos de contacto de su hospital de referencia.

e Prepare su botiquin con antelacion, incluyendo toda la medicacién, que va
a necesitar durante esos dias, y el material para prepararlo. Antes de partir
repaselo.



e Evite temperaturas extremas que pueden incidir en sus sintomas. El calor
provoca deshidratacion y vasodilatacion. Beba regularmente.

e Protéjase del sol. Siga las recomendaciones de proteccion solar necesarias
para su piel.

e Evite sumergirse en aguas termales, pueden provocarle desvaneci-
mientos al aumentar la vasodilatacién.

e En pacientes con tratamientos que incluyen catéteres
y dispositivos para su administracion esta contra-
indicado sumergirse en el agua.

e Evite destinos con altitudes superiores a los
mil metros sobre el nivel del mar.

Viajes en avion

Antes de plantearse un vuelo en avién, siem-
pre debe consultar con su médico, quien
evaluara su situacion. En  muchos pacientes
esta contraindicado, especialmente si son
portadores de oxigeno. Si sus condiciones
clinicas y fisicas le permiten viajar en avién
debera tener en cuenta lo siguiente:

e Solicitar un informe de su situacién clinica.

e En paises que todavia se permite fumar en los
aviones debera sentarse en la zona de no fuma-
dores.

e Evitar el exceso de alcohol antes y durante el vuelo

e Mantener la movilidad durante los vuelos de larga dura-
cién.

e Llevar la medicacién en el equipaje de mano.

e Lanecesidad de oxigeno o cualquier otro tipo de asistencia médica debera
comunicarla al realizar la reserva, 48 h antes del vuelo como minimo.

e Gestionar con el servicio médico de la compaiiia la asistencia necesaria para
su traslado dentro del aeropuerto, si lo requiere.




Trabajo y HAP

Las personas que desarrollan una actividad profesional en la que no se requiere
realizar grandes esfuerzos, podran seguir cumpliendo con la misma, dependien-
do delas limitaciones que su HAP les ocasione. En el supuesto de que no puedan
seguir realizandola, existe la posibilidad de solicitar las correspondientes presta-
ciones o ayudas ante las administraciones plblicas.

Relaciones sexuales en HAP

Para la mayoria de las personas con HAP es posible seguir
manteniendo relaciones sexuales, cuando su enfermedad
esta bajo control y sus sintomas no se agraven durante
su practica. Buscar el momento adecuado, estar rela-
jado y sin haber realizado una actividad fisica impor-
tante previamente, son las recomendaciones que le
podemos dar. Hablen, usted y su pareja, abierta-
mente con su médico sobre el tema, quien podra
resolver las dudas que ustedes le planteen y asf,
sentirse mas seguros.

Embarazo en la HAP

Los cambios que la gestacion provoca en el cuerpo
de la mujer, a nivel cardiovascular y pulmonar, agra-
van la HAP y se acentla durante el parto. Esto implica
un elevado indice de mortalidad materna, problemas de
crecimiento y malformaciones fetales, por lo que esta con-
traindicado. Se aconseja utilizar métodos anticonceptivos de
barrera y consultar con el especialista antes de iniciar un método
anticonceptivo hormonal.




Ademas de los motivos ya explicados, las personas con HAP tienen menos fibras
musculares resistentes a la fatiga, llamadas fibras tipo | y mas fibras musculares
que se fatigan rapidamente, fibras tipo Il. Esta debilidad muscular puede estar
presente en la musculatura de las extremidades y la respiratoria, por lo que con
el minimo esfuerzo puede aparecer la sensacion de fatiga y/o ahogo.

En los Gltimos afios han aparecido estudios sobre la incorporacion del ejercicio en
los pacientes con HAP, para aumentar la capacidad de resistencia y asi mantener
un adecuado nivel de actividad fisica. Los resultados pueden ser esperanzadores,
pero estos estudios se han realizado en grupos muy especificos de pacientes, en
fases poco avanzadas de la enfermedad y siempre, bajo supervision médica.




En la actualidad, algunos centros de referencia en HAP estan incorporando pro-
gramas de rehabilitacién cardiopulmonar, pero son limitados y de momento
seguimos recomendando no realizar ningiin esfuerzo fisico intenso, que pueda
agravar la enfermedad, sin una adecuada valoracién y supervision médica. Por lo
que, si usted se esta planteando incorporar el ejercicio a su rutina diaria, primero
consulte con su equipo asistencial, quienes podran aconsejarle de lo qué puede
y no puede hacer, incluso si existe la posibilidad, derivarle a un programa de re-
habilitacion cardiopulmonar.

Cuando es viable incluir el ejercicio fisico como un elemento de su tratamiento,
debe saber que empezar no es facil, porque su condicién fisica puede estar en
baja forma y, en algunos pacientes, la condicién clinica agrava entre otras sen-
saciones, el cansancio, elahogo, o el dolor en las piernas. Por ello debe tener en
cuenta dos aspectos muy importantes la motivacion y la adaptacién.

e La motivacion va muy ligada al ejercicio o deporte que le gustaria realizar,
dentro de sus posibilidades, y a los que podria tener acceso. En este punto,
debe considerar la ayuda de un profesional especializado que pueda guiar-
le. La motivacién es lo que le llevara, poco a poco, a que incluya el ejercicio
como parte de su dia a dia y se divierta practicandolo.

e laadaptacion al ejercicio debe ser progresiva. Se debe empezar lentamente,
aumentando la frecuencia y la intensidad seg(n tolerancia. Esta progresién
va a depender de muchos factores: edad, condicion fisica anterior, clase
funcional que presente, motivacién... El cuerpo necesita entre 4-6 semanas
para adaptarse a la practica de ejercicio y al principio se va ha encontrar mas
cansado pero, poco a poco, su cuerpo se ird haciendo mas resistente. Duran-
te ese tiempo debe aprender a distinguir las sensaciones de cansancio que
produce el ejercicio con los sintomas de la enfermedad, por lo que insistimos
en que su practica debe realizarse bajo supervisiéon de profesionales espe-
cializados.



Ejercicios globales o aerdbicos

Son ejercicios de baja a media intensidad pero de larga duracion, donde todos los
masculos del cuerpo se ven involucrados y proporcionan beneficios cardiovascu-
lares y de resistencia corporal global, gracias a la activacion del corazén.

El tipo de ejercicio aer6bico recomendado ird en relacion a la clase funcional que
presente. Pacientes con clase funcional lll-IV podrian intentar salir a caminar o
hacer senderismo sin desnivel, mientras que pacientes en clase funcional I-II
podrian hacer ejercicios algo mas intensos como correr, senderismo con mayor
desnivel acumulado, ir en bicicleta, nadar o patinar.

Ejercicios de fuerza muscular

Son ejercicios destinados a ganar especificamente fuerza en midsculos concretos,
representan poca carga a nivel cardiovascular, se toleran mejor y pueden pre-
sentar menos riesgo para la enfermedad. Complementan a los anteriores, porque
si sélo se trabaja la fuerza no se gana resistencia aerdbica. Se realizan en los
programas de rehabilitacion cardiopulmonar, y una vez entrenados, se pueden
hacer en casa o incluso en un gimnasio. Ejemplos: ejercicios de biceps o triceps
con mancuernas, ejercicios de brazos con bandas elasticas o con aparatos de
musculacién. El peso a utilizar debe ser bajo y que permita realizar entre 10-15
repeticiones sin sentir fatiga ni dolor. Pueden ser combinados con los ejercicios
aerébicos, incorporandolos dos veces por semana.

Estiramientos musculares

Representan una parte importante del ejercicio fisico. Deben hacerse antes de
iniciar cualquier tipo de ejercicio para preparar los misculos y las articulaciones y
al acabar porque estiran el misculo dejandolo listo para el proximo dia de entre-
namiento y prevenir lesiones. La tension aplicada en los estiramientos debe ser
suave y mantenida, notando que el misculo se estira sin llegar a notar una sensa-
cién de dolor. Se pueden realizar estiramientos de brazos, de piernas, de tronco.



15
segundos
de cada

brazo

segundos
de cada

lado
15

~ segundos

,é de cada

brazo

segundos
cada
pierna

30
segundos
cada
pierna

¥

30

segundos

30
segundos
cada

pierna



Con qué frecuencia e intensidad se pueden realizar

Ambos deben iniciarse de forma progresiva, con una frecuencia de dos dias por
semana, hasta tolerar su practica diaria 0o, como minimo, practicar ejercicio ae-
rébico tres veces por semana. La intensidad debe iniciarse con ejercicios suaves
que eviten un aumento de su disnea y el cansancio rapido, acomodando el es-
fuerzo a partir de la sensacion de fatiga percibida. Existen diversas formas para
controlar la intensidad del esfuerzo y la fatiga recomendada por el equipo asis-
tencial.

Test del habla

¢ Intensidad leve: puede cantar o conversar mientras se ejercita.

¢ Intensidad moderada: puede mantener una conversacién con cierta dificultad.

e Intensidad vigorosa: cuando se queda sin aliento y no puede mantener una
conversacion con facilidad.

Escala numérica
Donde cero corresponde a nada de fatiga y 10 a la maxima fatiga.
¢Cuanto tiempo se puede dedicar a hacer ejercicio fisico?

Para los ejercicio aer6bicos se recomienda un minimo de 30 minutos al dia e ir
aumentando el tiempo segiin tolerancia y recomendacion médica. Al principio
puede repartir este tiempo en tres sesiones de 10 minutos al dia. Se recomienda
que la intensidad sea moderada, percibiendo una fatiga entre 4-6. Recuerde no
sobrepasar nunca el nivel de intensidad recomendado por el equipo asistencial.

En pacientes con HAP no esta recomendado incluir ejercicios especificos de

abdominales ya que aumentan la presion del sistema cardiaco.

Monitorizacion del ejercicio fisico

Existen diferentes dispositivos para controlar como responde su cuerpo ante
la practica de ejercicio fisico. Se puede utilizar un pulsémetro para controlar la
frecuencia cardiaca, un pulsioximetro, que ademas le indicara la saturacién de
oxigeno o un podémetro que puede contar los pasos realizados y, en algunos
modelos, la velocidad y distancia.




Nivel de intensidad de diferentes ejercicios




Control de sintomas

Es importante combinar los ejercicios mas activos con ejercicios para la relajacion
y control de los sintomas. Se trata de ejercicios globales lentos donde se combi-
nan la flexibilidad del cuerpo con la respiracion, como yoga, tai-chi... También se
pueden incluir ejercicios respiratorios utilizados en fisioterapia respiratoria como
la respiracién abdomino-diafragmatica o la respiracién con labios fruncidos. Son
ejercicios complementarios a los anteriores y su objetivo es reducir la ansiedad,
conseguir un estado de relajacién 6ptimo y controlar la respiracién durante y des-
pués de la actividad fisica.




Aunque no se sabe con exactitud cuantos nifios y nifias pueden padecer HAP en
nuestro pais, esta rara y grave enfermedad puede aparecer a cualquier edad,
desde el nacimiento. Algunos bebés pueden presentar Hipertension Pulmonar
Persistente del Recién Nacido (HPPN) también conocida como Persistencia de
la Circulacion Fetal Primaria. Esto se debe a que las resistencias vasculares pul-
monares del recién nacido se mantienen elevadas tras el nacimiento debido a
alguna enfermedad asociada como el sindrome de distrés respiratorio neonatal,
por inmadurez y falta de surfactante pulmonar en los recién nacidos prematuros,
infeccién neonatal o asfixia.

Es un problema bastante grave, ya que la sangre no puede llegar bien a los pul-
mones y disminuye bastante el oxigeno de la sangre. Se tiene que tratar en las
unidades de Cuidados Intensivos Neonatales.

Sin embargo, una vez que el problema de base se soluciona, la presion en los
pulmones se normaliza siendo sélo un problema transitorio.

Otras causas frecuentes de HAP en nifios son la HAP relacionada con cardiopatias
congénitas seguida de la HAP idiopatica, la HAP hereditaria y la HP asociada a
enfermedades respiratorias.



Cada nino puede manifestarlos de
manera desigual, dependiendo de la
edad y evolucion de la enfermedad,
sin mostrar sintomas al inicio. Suelen
ser inespecificos y diferentes a los
adultos. En los nifos, los sincopes
pueden sobrevenir con mayor fre-
cuencia, por lo que el intervalo entre
elinicio de los sintomas y el diagnés-
tico suele ser mas corto.

Los lactantes pueden fatigarse duran-
te las tomas, vomitar con frecuencia,
respirar de forma rapiday su corazén
latir mas deprisa de lo que es habi-
tual en los nifios, mostrar irritabili-
dad y retraso en el peso y estatura,
sufrir sincopes que pueden aparen-
tar convulsiones, dolor toracico que
puede manifestarse en forma de es-

pasmos del llanto y presentar coloracién
azulada de la piel, mucosas y dedos, lo
que denominamos cianosis.

Los preescolares pueden cansarse facil-
mente y sufrir sincopes.

Los nifilos mayores pueden sentir falta
de aire al realizar un esfuerzo, dolor en
el pecho, mareos y sufrir desvaneci-
mientos. En la exploracion fisica pueden
detectarse soplos cardiacos.

En nifios mayores de 10 aiios y casos
avanzados de larga evolucion pueden
hincharse los tobillos y las piernas, au-
mentar el tamafo del higado y de las
venas del cuello y aparecer un engrosa-
miento de las falanges distales de los
dedos, conocido como dedos en palillo
de tambor o acropaquia.



La HAP es una enfermedad para la que todavia no existe un tratamiento médico
que la cure. Los nifios con HAP también deben cumplir un régimen terapéutico
que sigue los mismos criterios de los adultos. Cada nifio recibe un tratamiento
diferente e individualizado, dependiendo de la causa que origina su HAPy la clase
funcional que presenta en el momento del diagnéstico, pudiendo ser modificado
a criterio médico, segiin la respuesta que se obtenga en el control de la enferme-
dad. El régimen terapéutico en los nifios también incluye cambios en los habitos
diarios de vida, administracion de oxigeno y farmacos y en algunos casos, trata-
miento quirdrgico o trasplante pulmonar o cardiopulmonar.

Como en los adultos, existen centros hospitalarios con unidades de referencia
en HAP infantil, donde los nifios pueden ser atendidos e ingresados para realizar
las pruebas diagnédsticas, iniciar los tratamientos, hacer el seguimiento y cuan-
do presentan un agravamiento de la enfermedad.

No todas las ciudades espaiiolas disponen de este tipo de centros, por lo que sera
necesario desplazarse fuera del lugar de residencia.

En los nifos, se realizan pruebas similares a las de los adultos. Algunas de ellas
estan condicionadas por la edad y capacidad de los pequefios para efectuarlas
como la prueba de caminar 6 minutos, que se realiza a partir de los 4 afios y las
pruebas de funcidn respiratoria a nifios que pueden colaborar. En el caso del ca-
teterismo cardiaco con prueba vasodilatadora, a diferencia de los adultos, el nifio
debe ser sedado y en algunos casos puede ser necesario utilizar anestesia.



e Viaoral: Diuréticos, Digoxina, Calcioantagonistas: Nifedipino, Anticoagulan-
tes como la Warfarina o Heparina de bajo peso molecular (HBPM). Antiagre-
gantes Plaquetarios: Aspirina, Dipiridamol, como alternativa a los anticoagu-
lantes, Bosentan y Sildenafilo.

e Viainhalada: lloprost.
e Via subcutanea: Treprostrinil.

e Vialntravenosa: Epoprostenol.

Farmacos se administran por via oral

Son preparados en la farmacia con las dosis exactas que necesita cada nino, en
forma de capsulas o jarabe.

e Debe seguir las instrucciones del médico en los horarios y condiciones de
administracion.

e Siel niflo vomita inmediatamente después de tomar la medicacion se le de-
bera administrar de nuevo, cuando han transcurrido 20 minutos no es nece-
sario. Debera consultar con su médico si los vémitos se producen con fre-
cuencia o si el nifio rechaza la medicacion.

Farmacos administrados de forma inhalada

e Suelen precisar entre 6 y 9 dosis diarias de medicaciéon, espaciadas cada 3
horas y respetando el descansando nocturno.

e Para suadministracion es necesario un nebulizador.

e Siuna toma no puede realizarse a la hora prevista debera administrarla lo
antes posible y ajustar el horario.

e Nunca debe administrar dos dosis a la vez, pues podrian aparecer efectos
secundarios como enrojecimiento de la cara, dolor abdominal, hipotensién
y mareo.



Farmacos administrados por via subcutanea e intravenosa

e Deben ser administrados de forma continua y precisan dispositivos especia-
les.

e Debera aprender a manejarlos, preparar la medicacién y seguir las instruc-
ciones indicadas por los profesionales sanitarios, en los cuidados y mante-
nimiento requeridos.

Aspectos que no debe olvidar

Algunos farmacos especificos utilizados en la HAP solo pueden ser ad-
quiridos, con receta médica especial, en la farmacia del hospital.

Nunca debe abandonar, por su propia voluntad, el tratamiento
prescrito por el médico, aunque los sintomas hayan desaparecido
y el niio se encuentre bien.

LA SUSPENSION BRUSCA DE ALGUNOS FARMACOS PARA LA HAP PUEDE
AGRAVAR LA ENFERMEDAD.
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Colegio

Es necesario que los profesores estén informados sobre la enfermedad, horarios
de medicacién, cuidados especiales, lo que puede y no puede hacer en relacién
a su actividad general. También se puede solicitar ayuda de cuidadoras para ad-
ministrar el tratamiento, ya que los menores no tienen ni los conocimientos ni la
habilidad para hacerlo



Excursiones, juegos y ejercicio
Tener en cuenta la limitacién fisica, y el cumplimiento del tratamiento médico.
Relacién con otros nifios

Es importante y necesario que se relacionen con otros nifios, la enfermedad no
debe ser una barrera para ello. Los padres pueden ayudarles a conocer sus limi-
taciones y educarles para evitar las conductas de riesgo, ensefiandoles a respon-
sabilizarse de su comportamiento.

Vacunas

Esta recomendada la vacunacién anual de la gripe y la vacunacién antineumocé-
cica en los nifios con HAP, al igual que al entorno familiar. Las infecciones respi-
ratorias pueden descompensar la enfermedad.

Otras recomendaciones

En los nifios también se deben seguir el resto de recomendaciones generales para
los pacientes con HAP.



Como ya hemos dicho, la Hipertension
Arterial Pulmonar es una enfermedad
grave y poco frecuente. Usted puede
tener miedo a lo desconocido y a la in-
certidumbre de las consecuencias de
cualquier problema que se presente
y..... es légico, no se preocupe, vamos
a ayudarle. Es importante que usted
disponga de un seguimiento continua-
doy que durara toda la vida.

El seguimiento 6ptimo requiere de un
equipo especialista multidisciplinar
en los centros hospitalarios de refe-
rencia y una buena coordinacién con
los equipos de atencién primaria. Por
regla general, el equipo especialista
lo integran, médicos, enfermeras, tra-
bajadores sociales, psicélogos y nutri-
cionistas. Todos ellos cuidaran de su
salud y de su persona.

Es aconsejable que usted disponga de
un profesional de referencia. General-
mente es una enfermera experta en
HAP y que sera el nexo de unién entre
el hospital y los equipos de la comuni-
dad que lo atienden. El profesional le
dara soporte ante dudas, problemas,
etc.




L)
iiiiEl teléfono de contacto

directo, es muy importante y
no dude en utilizarlo!!

Por tanto, dada la gravedad de la pro-
pia enfermedad como la complejidad
del tratamiento, es necesario que usted
sea atendido en una unidad especiali-
zada.

Pero ademas, es necesaria una aten-
cion continuada e integral entre los di-
ferentes profesionales de la salud que
le cuidan en su lugar de residencia. Al
ser una enfermedad poco comin, qui-
zas usted debera desplazarse para po-
der ser atendido, pero no se preocupe
los profesionales que le cuidamos tanto
en el hospital como en atencién prima-
ria, trabajamos de forma coordinada
para que usted se sienta seguro y este
atendido en las mejores condiciones.

Para evitar situaciones de angustia por
su parte y sensacion de impotencia por
parte de los otros profesionales no ex-
pertos en el cuidado de la HAP (tanto en
la comunidad como en el ambito hospi-
talario) es de suma importancia dispo-
ner de un teléfono de contacto directo
con el equipo que lo atiende.

Compartir la informaciéon de su enfer-
medad es una pieza clave para el éxito.
Mantenga una relacion constante con el
equipo que lo atiende tanto a nivel hos-
pitalario como de atencién primaria.
Actualmente es posible compartir la in-
formacién a través de la historia clinica
informatizada, pero a pesar de ello, no
deje de informar y contactar con todos
ellos.




¢Qué debo saber de la HAP?

¢Qué es la hipertension pulmonar?
Signos y sintomas.

¢Como se diagnostica?

¢Es necesario un cambio de habitos
devida? ;Cuales?

Mecanismos para conseguir estar
relajado.

Viajar. Precauciones a tener en
cuenta.

Interacciones de medicamentos.
Opciones de tratamiento disponibles
y efectos secundarios.

Resultados esperados.

Actuacion ante situaciones de
emergencia.

Conocer la enfermedad, detectar
de forma temprana los efectos
adversos del tratamiento y/o saber
que hacer ante un problema es de
vital importancia para conseguir
los resultados esperados.



Otro de los aspectos que usted no puede olvidar
es el adiestramiento en cuanto a la administra-
cion del farmaco.

. Saber como preparar y administrar la me-
dicacién.

. ¢Qué? ;Cual? ;Como? ;Cuando?

. Conocimiento del farmaco.

. Nombre de los medicamentos, ademas de
su nombre comercial, el genérico.

. Dosis que debe tomar, cantidad de com-
primidos, cuantas veces al dia.

o Coémo tomarlos antes o después de las co-
midas, horario.

o Prevencion y

deteccién de com-

plicaciones efectos

secundarios.

o Saber dénde conseguir la medicacién y tipo

de receta necesaria: farmacia habitual, farmacia

ambulatoria del hospital con receta especial.

Participar en los programas de educacion terapéu-
tica, le permitira tener su HAP bajo control. No olvi-
de revisar el material educativo y la posibilidad de
disponer de las webs de las asociaciones de perso-
nas con HAP, le sera de gran ayuda. Comparta este
material con sus familiares y amigos y por supues-
to con los profesionales que lo cuidan en su comu-
nidad. Pregunte al equipo que lo atiende sobre la
posibilidad de participar en sesiones de educacién.
Podran realizarse en el mismo hospital y/o a través
de las asociaciones de pacientes, muy activas. Pre-
gunte, busque y participe, todo ello, le ayudara a
vivir mejor con la HAP.




Actitudes y consejos para sentirte bien

¢ Identifica las actividades que provocan mayor consumo de energia
y realizalas por la maiiana, buscando alternativas.

e Investiga en la preparacion de suculentas comidas, utilizando los
alimentos permitidos y rechazando los prohibidos. Dieta rica en
fibra, baja en saly evita comidas precocinadas.

e Controla la ingesta de liquidos (especialmente si aparecen ede-
mas en las piernas o hinchazén en el estomago).

e Realiza como minimo tres comidas al dia, come despacio y senta-
do. jControla tu peso!

¢ No fumes ni bebas alcohol. jPide ayuda!

e Evita embarazos.

e Higiene dental para la prevencién de infecciones.

e Planificate tiempo durante el dia para descansar.

e Tomate tu tiempo para la preparacion y la toma de la medicacion.
Piensa que si la preparas y la tomas tal como te hemos ensefado,
los efectos seran los deseados.

e Sidebesiniciar un nuevo tratamiento, informate, aprende y revisa
material educativo.

e Cuando tomes varias medicaciones, informate de los efectos que
puedan ocasionar.

e Organizate tu botiquin de tratamiento. Dispon siempre de sets y
medicacion extra para cualquier evento.

e Sila medicacion varia en funcion del dia de la semana, organizate
tu agenda.

e Ten a mano el teléfono de contacto del equipo que te atiende.

e Si quieres viajar, prepara con antelacién todo lo que vas a preci-
sar.

* No dudes en enseiiar a tu familia la forma de administrar la medi-
cacion; quizas algln dia puedas necesitarlo.

iSé feliz!



La prevencion de las emergencias es la primera linea de defensa con el equipo
que te atiende. La actuacion a realizar: no deje nunca de estar al dia, informese.
Aqui dispone de algunas webs que pueden ser de su interés:

De salud

www.medhelp.org (National Insitute’s of Health (NIH) web page on PPH)
www.Pulmonary-hipertension-treatments.com
www.separ.es/pacientes/pacientes

Asociaciones

www.aahp.es

www.fchp.es
www.hipertensionpulmonar.es
www.phassociation.org

(Pulmonary Hypertension Association)
www.pphcure.org

Para el cuidador
www.Caregiver.com
www.Thoracic.org/assemblies
www.Familycareamerica.com
www.familyvoices.org
www.wellspouse.org

Pacientes
www.pacientescomotu.org
Www.separ.es

(Sociedad Espariola de
Neumologia y Cirugia Toracica)




En algunos casos (cambios de tratamiento, cuando usted se sienta mal, etc.),
sera necesaria una monitorizacion constante de algunas constantes vitales. Las
nuevas tecnologias de la informacidén estan preparadas para poder ayudarnos a
tener su enfermedad mejor controlada remotamente. Dentro de muy poco tiempo,
usted podra enviar datos (grado de ahogo, peso, etc.) al equipo que lo atiende
a través de su teléfono moévil y/o podra contactar con su equipo a través de una
videoconferencia. jNo es un suefio, serad una realidad muy pronto!

Por tanto, es de suma importancia que usted conozca bien su enfermedad y su
tratamiento. Solo asi jlos nuevos artilugios nos ayudaran a todos!

Contacte lo antes posible con el equipo especialista que lo atiende. Es importante
que usted disponga de un plan terapéutico ante la aparicion de problemas. Qué
hacer, como y cuando.

¢Cuando ir al centro de salud?

Cuando presente otras dolencias diferentes no relacionadas con su HAP y no re-
quieran atencién urgente, si necesita medicacién que puede adquirir con recetas
normales o si su médico de cabecera o enfermera le cita para sus controles habi-
tuales.

¢Cuando debo acudir de forma urgente al servicio de urgencias y/o al hospital?

Si el problema es grave: dolor en el pecho de manera repentina, palpitaciones,
desmayos, fiebre alta, hinchazéon de pies, dificultad en la respiracion. No espe-
re, acuda al centro hospitalario mas préximo y después llame a su equipo para
informarle.

No olvide llevar “su plan terapéutico”. Si su tratamiento es a través de via inha-
lada, subcutanea o endovenosa, proporcione toda la informacién de uso a los
profesionales del hospital y lleve consigo su medicacidn, pues no todos los hos-
pitales disponen de ella.



:Qué debo llevar dentro de “mi mochila” o “bolso”?

¢ Informe médico de su enfermedad.
e Tratamiento que esta tomando y la forma de administracion.
e Elteléfono de contacto del equipo que le atiende.

Y, ¢si preciso ingreso hospitalario?

No se preocupe, si usted entrega toda la informacién, el equipo que lo atiende
contactara con los médicos que lo estan atendiendo en los servicios de urgencias
y/o unidades de hospitalizacion. Esté tranquilo, esta en buenas manos. No olvide
llevar la medicacién para su HAP.

¢Y después del ingreso, qué?

El equipo de profesionales del hospital, con-
tactara con el equipo de atencién primaria
y/o el hospital de su comunidad. Notificara el
alta y enviara los informes.

Por otro lado, usted dispondra de fecha para
la préxima visita médica. Quizas le realicen
un seguimiento telefénico después del alta
desde el hospital para ver como esta. Siduda,
usted puede llamar desde su domicilio.

¢Qué controles debo seguiry cuando
para la HAP?

Es muy importante acudir a todos los contro-
les que le indique su médico. Estos controles
sirven para valorar la evolucién clinica de la
enfermedad asi como para detectar la posi-
ble aparicién de efectos secundarios debidos
al tratamiento.




Seria aconsejable que los controles se realizaran como minimo por el médico y
la enfermera y en funcién de sus necesidades podrian intervenir otros profesio-
nales de la salud donde le preguntaran sobre su estado de salud y revisaran su
tratamiento.

Cuando irrumpe una enfermedad restrictiva como la HAP, hace que la vida cotidia-
na de toda la familia cambie de forma significativa. Las atenciones y cuidados que
necesita la persona enferma, implica que alguno de sus familiares se encargue
de darle apoyo, de cuidarle, es quien le suple en las necesidades que el solo no
puede desempeiiar. El cuidador, debe conocer la enfermedad, como administrar
el tratamiento, saber reconocer los signos de agravamiento de la enfermedad y
cdmo actuar en caso de emergencia. En muchas ocasiones, la persona de apoyo
debe abandonar la mayoria de sus actividades habituales hasta ese momento y
se vuelca de forma incondicional en la persona que cuida, con una sobreprotec-
cién, que impide al enfermo que se implique en sus cuidados de forma activa.
Esto puede generar conflicto con el propio paciente o entre el resto de los miem-
bros de la familia que se pueden sentir abandonados. No es facil compaginar
la tarea de cuidador con el resto de actividades, pero es necesario que busquen
tiempo para si mismos, aprendan a delegar tareas y establecer sus limites, para
evitar problemas emocionales y de conflicto familiar.

En los primeros momentos, tras el diagnéstico de la enfermedad, usted y su fami-
lia, pueden pensar que “no es posible”, que “no esta ocurriendo” o que “se han
equivocado los médicos”, es un mecanismo de defensa ante esa realidad, una
reaccion comin ante cualquier enfermedad limitante como la HAP. A continua-
cién, llega el enfrentamiento a la enfermedad, que se traduce en la blsqueda de
informacion, quizas un segundo diagnéstico, para después pasar a la aceptacion.
Cada persona tiene sus mecanismos de defensa para superar este proceso. Hay
quien se adapta rapidamente a la nueva situacion y quien necesita mas tiempo,
para empezar a vivir el dia a dia, y buscar soluciones para que la enfermedad no



le suma en una tristeza extrema o depresion. Pero si en su caso ese estado se
prolonga demasiado, no espere y pida ayuda a su equipo asistencial para obtener
el apoyo psicolégico necesario.

Ademas, existen asociacionesy fundaciones de pacientes que, al igual que usted
y su familia, han vivido la misma experiencia, pudiendo proporcionarle la infor-
macion, los consejos y la ayuda necesaria para superar esta etapa de su vida.
En nuestro pais, a nivel nacional, se puede dirigir a la Asociacién Nacional de Hi-
pertension Pulmonar y a la Fundacion Contra la Hipertension Pulmonary, a nivel
autonoémico en Cataluiia, a la Associacio d’Afectats d’Hipertensié Pulmonar. Estas
tres entidades han participado en la elaboracion de este libro y desde aqui quere-
mos agradecerles su colaboracion. A continuacién, ellos mismos le presentan sus
objetivos y forma de contacto.



La Asociaciéon nace hace casi 6

i HIPERTENSION PULMONAR afios con el objeto de informar,

ayudar y apoyar a los enfermos de

hipertensién pulmonary a sus fami-

liares, para conocer la enfermedad y aprender a normalizarla en el desarrollo de

la vida diaria. Nos convertimos pues, en la primera iniciativa de apoyo al paciente

en nuestro pais. El objetivo fundamental de la Asociacion es la divulgacion de la
enfermedad y el apoyo y asistencia a los afectados.

Se trata de una enfermedad de las denominadas “raras o minoritarias”, de dificil
diagnéstico y es de gran importancia la determinacién precoz de la misma. Por
ello, la Asociacion pretende adelantar el diagnéstico, minimizar y retrasar sus
consecuencias, logrando la rehabilitacion fisica y psiquica del afectado. En defi-
nitiva, mejorar la calidad de vida de los enfermos y sus familiares.

La Asociacion cuenta con profesionales especializados que dan respuesta a las
demandas desde el primer y duro momento del diagndstico, y que por su diver-
sidad permiten ofrecer un enfoque multidisciplinar. Contamos con un equipo de
psicdlogos (desarrollo de talleres de psicologia y/o terapia individual), trabajador
social y apoyo juridico.

Existen teléfonos de informacion (685 454 349 y 685 454 351) de apoyo y consul-
ta, donde se atienden las cuestiones planteadas por los afectados o familiares en
conocer mas sobre la enfermedad. Ponemos a disposicion de los interesados una
pagina web (www.hipertensionpulmonar.es), donde ademas de ampliar informa-
cién, los usuarios tienen un punto de encuentro en el foro y pueden hacer las
consultas pertinentes a través de una direccion de correo electrénico. Y en con-
sonancia con la actualidad y la importancia de las redes sociales contamos con
nuestro propio Facebook (www.facebook.com/hipertensionpulmonar) y Twitter
(www.twitter.com/ANdHP).

Y dentro de esta labor, desarrollamos diversas actividades de divulgacion parti-
cipando activamente con articulos en publicaciones especializadas sobre la en-
fermedad, entrevistas en televisién y radio y en todos los eventos médicos rela-
cionados con la hipertension pulmonar, donde la vision del paciente también es
fundamental al tratar la enfermedad.



Nuestro objetivo son siempre los pacientes y por ello entre nuestras publicacio-
nes se encuentran: “Guia para padres: Tengo un hijo con Hipertensién Pulmonar”
y “Aspectos emocionales de la Hipertension Pulmonar: Una guia para las perso-
nas afectadas”

La Asociacion ofrece todo el apoyo y asistencia necesaria para enfrentarse a una
dura enfermedad, en contacto directo con el circulo de afectados y en lucha conti-
nua por aumentar la investigacion que permita un futuro mejor.

Y desde aqui queremos dar las gracias a todos aquellos profesionales que alin
siendo una enfermedad de escaso reconocimiento social, apuestan por nosotros
y dedican su valia e interés profesional en encontrarnos una curay mejorar nues-
tra calidad de vida: jgracias por acompaiarnos!

Irene Delgado Martin
Presidenta

[
El propésito general de

la Fundacién Contra la
Hipertensién Pulmonar
(FCHP) contempla la asis-
tencia integral a enfermos y familiares, abarcando para ello diferentes objetivos
sanitarios y especialmente el fomento de la investigacién cientifica sobre la
enfermedad y sus posibilidades de paliacion y curacion.

Fundacién Contra la

Hipertension Pulmonar

Nuestra Fundacién se orienta a prestar todo tipo de ayuda y promover la integra-
cién socio-laboral de las personas afectadas de Hipertension Pulmonar, facilitar
informacion y orientacion a estos enfermos y sus familias, asi como a la gestion,
promocion y seguimiento de programas de investigacion de esta patologia y su
divulgacion a la sociedad.

La FCHP pertenece a la Federacion Esparfiola de Enfermedades Raras (FEDER).



Objetivos prioritarios

Hay varias organizaciones mundiales que velan por los intereses de los enfermos
con Hipertension Pulmonar, la FCHP en Espaiia, pretende tener un factor diferen-
ciador, el fomento de la investigacion. Las claves para ello son:

e Fondos destinados a la investigacién de su curacién y la evolucién en los
tratamientos paliativos.

e (Centros dereferencia en Espafia que puedan marcar la pauta a nivel mundial.

e Unidades especializadas de investigacion, en contacto directo con laborato-
rios y pacientes.

e  Formacién de investigadores y de médicos, que trasladen sus conocimientos
al “dia a dia” en cada centro hospitalario.

Contacto de la Fundacion contra la Hipertension Pulmonar

Web: www.fchp.es

E-mail: info@fchp.es

Tlfs: 91128 0502 / 91128 88 57 / 661734 204

Facebook: http://www.facebook.com/home.php#!/pages/fundacion-contra-la-
hipertension-pulmonar/175114272882?ref=ts

Twitter: http://twitter.com/fundacionhp



Tiene sus estatutos legalizados y esta inscrita
en el Registro de Asociaciones de la Generali-
tat de Catalunya con el nimero de inscripcion

v 33538 con fecha de 27/11/2006.

Associach d'Afectats d'Hipertensid Pulmonar

Nuestro dmbito de actuacién esta orientado, primordialmente, a los pacientes
tratados en los centros sanitaros situados en Cataluia.

Para qué trabajamos desde la Asociacion:

e Conocer mejor la enfermedad.

e (Colaborar con los profesionales de la medicina relacionados con la enferme-
dad.

e Cooperar en la investigacion de la enfermedad.

e Difundir el conocimiento de la enfermedad.

e Estarinformado de los avances sobre tratamientos de la enfermedad.

e Intercambiar experiencias.

e Orientarnos en el tratamiento y control de la enfermedad.

e  Compartir las preocupaciones comunes de los afectados.

e Promover la organizacién de reuniones y conferencias.

e Recibirinformacién sobre ayudas sociales.

e Tener apoyo psicolégico y personal.

e Daraconocer las necesidades tanto fisicas como sociales de los enfermos.

Teléfono: 608 44 00 44
Correo electrénico: hipertensio_pulmonar@yahoo.es, info@aahp.es
Pagina web: www.aahp.entitatsbcn.net, http://www.aahp.es
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