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RESUMEN

La hipertension pulmonar (HP) es una enfermedad crénica y progresiva, definida por la Sociedad
Europea de Cardiologia (ESC) y la Sociedad Respiratoria Europea (ERS) como un aumento de la
presion arterial media en la arteria pulmonar (PAPm) superior a 20 mmHg, con una presion capilar
pulmonar (PCP) inferior a 15 mmHg. Aungue su incidencia es baja, la HP presenta altas tasas de
mortalidad. Los sintomas iniciales incluyen disnea de esfuerzo, fatiga, palpitaciones y sincope, asi como
sintomas secundarios a la dilatacion de la arteria pulmonar, como ronquera y dolor torécico. Los signos
clinicos abarcan cianosis, soplos cardiacos, edema periférico y distension abdominal. EI diagndstico se
basa en la historia clinica y en estudios como ecocardiografia y cateterismo cardiaco derecho, que
permiten medir las presiones pulmonares. Un tratamiento efectivo es crucial para prevenir
complicaciones, como la insuficiencia del ventriculo derecho, que es la principal causa de muerte en
estos pacientes. Este articulo de revision tiene como objetivo explorar los nuevos farmacos y estrategias
terapéuticas en el manejo de la hipertension pulmonar, enfatizando la importancia de un enfoque
multidisciplinario en su diagndstico y tratamiento.
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Update on the Treatment of Pulmonary Hypertension: New Drugs and

Protocols

ABSTRACT

Pulmonary hypertension (PH) is a chronic and progressive disease, defined by the European Society of
Cardiology (ESC) and the European Respiratory Society (ERS) as an increase in mean arterial pressure
in the pulmonary artery (mPAP) greater than 20 mmHg. , with a pulmonary capillary pressure (PCP)
less than 15 mmHg. Although its incidence is low, PH has high mortality rates. Initial symptoms include
dyspnea on exertion, fatigue, palpitations, and syncope, as well as symptoms secondary to pulmonary
artery dilation, such as hoarseness and chest pain. Clinical signs include cyanosis, heart murmurs,
peripheral edema, and abdominal distention. The diagnosis is based on clinical history and studies such
as echocardiography and right heart catheterization, which allow measurement of pulmonary pressures.
Effective treatment is crucial to prevent complications, such as right ventricular failure, which is the
leading cause of death in these patients. This review article aims to explore new drugs and therapeutic
strategies in the management of pulmonary hypertension, emphasizing the importance of a
multidisciplinary approach in its diagnosis and treatment.
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INTRODUCCION

La hipertensién pulmonar, definida por La Sociedad Europea de Cardiologia (ESC) y La Sociedad
Respiratoria Europea (ERS) como el aumento de la presion arterial media de la arteria pulmonar
(PAPm) a més de 20 mmHg con una presién capilar pulmonar (PCP) menor de 15 mmHg, es una
enfermedad crénica y progresiva que, si bien tiene una baja incidencia, tiene grandes cifras de
mortalidad asociada.

Histéricamente, esta se reportd por primera vez en el afio 1891 por Enerst Von Romberg, quien
describid las alteraciones de las arterias pulmonares, sin embargo, no fue hasta el afio 1973, que inicia
el interés por ésta en Génova, especificamente en la primera reunion de indole internacional debido a
un notable aumento de los casos, secundarios al uso de anorexigénico fumarato de aminorex. (3)
Posteriormente, en el afio 1981 se inici6 el proceso de registro, por medio del cual se sistematizo la
informacidn referente a la epidemiologia e historia natural de la enfermedad.

Segun estudios actuales, se estima que a nivel mundial su prevalencia es del 1% y aumenta hasta un
10% en adultos mayores de 65 afios de edad. A su vez, el 80% de los pacientes residen en paises en
desarrollo, donde esta condicion se asocia principalmente a cardiopatias congénitas y enfermedades
infecciosas como el VIH, la esquistosomiasis y la cardiopatia reumatica; pero independientemente de
su origen, en estos pacientes existe un evidente deterioro clinico y un elevado riesgo de mortalidad.
Clinicamente, la hipertensién pulmonar se clasifica en 5 grupos como se observa en la figura 1,
basandose en la fisiopatologia, hemodinamia, cuadro clinico y estrategias terapéuticas. El grupo 1,
conocido como hipertension arterial pulmonar (HAP), es mas frecuente en su forma idiopética. EI grupo
2 se debe a cardiopatias del lado izquierdo del corazon. El grupo 3 es consecuencia de enfermedades
pulmonares o hipoxemia cronica. El grupo 4 estd relacionado con la obstruccion vascular por

tromboembolismo cronico, y finalmente, el grupo 5 se asocia a causas multifactoriales 0 mecanismos

no bien comprendidos.




Figura 1. Clasificacion de la hipertension pulmonar

Grupo Prevalencia Caracteristicas

1 Rara La HAP idiopatica es la més frecuente, representando entre
el 50% y 60% de los casos, con més del 90% de pacientes no
respondedores a la vasorreactividad. También se asocia con
enfermedades del tejido conectivo, como la esclerosis
sistémicay el lupus eritematoso, y con el uso de drogas como
metanfetaminas. Otras causas incluyen infeccion por VIH,
hipertension portal y esquistosomiasis.

2 Muy comuny alta Tiene una prevalencia del 65-80% de los casos, siendo mas
mortalidad comun en pacientes mayores de 65 afios. Se diagnostica en el

60-70% de aquellos con valvulopatia mitral grave y en el

50% con estenosis adrtica. Ademas, su prevalencia varia

entre el 40-72% en insuficiencia cardiaca con fraccion de

eyeccién disminuida y entre el 36-83% en aquellos con

fraccion de eyeccion conservada.

3 Comun Es comin en pacientes con EPOC, enfisema, enfermedad
pulmonar intersticial o una combinacion de fibrosis

pulmonar y enfisema.

4 Rara El nimero de casos diagnosticados de hipertension pulmonar
tromboembolica cronica estd aumentando debido a un
cribado mas temprano y preciso en pacientes con factores de
riesgo o con disnea cronica después de una embolia

pulmonar.

5 Rara Los trastornos hematoldgicos, como la anemia falciforme, la
talasemia, la leucemia mieloide crénicay la esferocitosis, asi
como los trastornos sistémicos, como la sarcoidosis y la

neurofibromatosis tipo I, son las causas mas comunes.

Elaboracion propia
Basado en: Humbert, M. Kovacs, G. Hoeper, M. Badagliacca, R. Berger, R. Brida, M, et al. Guia ESC 2022 sobre el diagndstico
y el tratamiento de la hipertensién pulmonar. Sociedad Espafiola de Cardiologia. 2023.




Su origen es desconocido, pero se sugiere que existe una predisposicion genética que se activa mediante
factores facilitadores y desencadenantes. Se propone un modelo poligénico en el que se superponen
factores que favorecen la inflamacion y el entorno, contribuyendo al desarrollo y progresion de la
enfermedad. Los mediadores moleculares involucrados en su evolucion, junto con los principales
mecanismos de accion y los tipos celulares implicados, se ilustran en la Figura 2. El resultado de estos
mediadores es un desequilibrio que favorece la vasoconstriccion, inflamacion, proliferacion celular y
trombosis, en lugar de los mecanismos opuestos. Se ha asociado una vasoconstriccién excesiva con la
funcion anémala de los canales de potasio en el masculo liso vascular y con disfuncion endotelial. Esta
disfuncién se relaciona con una menor produccién de vasodilatadores, como el 6xido nitrico y la
prostaciclina, y un aumento en la expresion de sustancias vasoconstrictoras y proliferativas, como la
endotelinay el tromboxano A2. Actualmente se reconocen tres vias patogénicas que también son dianas
terapéuticas: la via del 6xido nitrico, la via de la prostaciclina y la via de la endotelina. EI remodelado
vascular provoca una obstruccion progresiva en el lecho pulmonar, incrementando la resistencia
vascular pulmonar y la poscarga del ventriculo derecho, lo que conduce a hipertrofia y posterior
dilatacion del ventriculo derecho, resultando en deterioro funcional y falla cardiaca derecha.

Figura 2. Fisiopatologia de la hipertensién pulmonar
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Tomado de: Zagolin, M. Llancaqueo, M. Hipertension pulmonar: importancia de un diagnostico precoz y tratamiento
especifico. Rev. Med. Clin. Condes. 2015; 26(3) 344-356




Los primeros sintomas incluyen disnea de esfuerzo, fatiga, agotamiento rapido, palpitaciones, sincope,
hemoptisis y sintomas secundarios a la dilatacion de la arteria pulmonar, como son ronquera, dolor
toracico y sintomas sugestivos de compresion de bronquios. Los signos clinicos se pueden dividir en
varias categorias: signos especificos de HP, que incluyen cianosis, un segundo ruido cardiaco intenso,
soplo sistélico por insuficiencia tricuspidea y soplo diastolico por insuficiencia pulmonar; signos de
insuficiencia del ventriculo derecho, como edema periférico, distension de las venas yugulares, ascitis,
hepatomegalia y distension abdominal; signos que sugieren la causa subyacente de la HP; y signos de
insuficiencia anterior del ventriculo derecho, que abarcan cianosis, palidez, extremidades frias y llenado
capilar prolongado.

En las dltimas guias de la ESC/ERS, se propuso un algoritmo de diagnostico y manejo en pacientes con

disnea inexplicable y sintomatologia sugestiva de hipertension pulmonar, el cual incluye 3 pasos, como

se observa en la figura 3:

1. Sospecha. La evaluacion inicial, generalmente realizada por médicos de atencién primaria, debe
incluir un historial médico y familiar detallado, un examen fisico completo (que incluya la medicion
de la presion arterial, la frecuencia cardiaca y la pulsioximetria), asi como la determinacion de
péptido natriurético cerebral y la fraccion aminoterminal de su propéptido (BNP/NT-proBNP) y un
electrocardiograma en reposo. Este primer paso puede llevar a la sospecha de un trastorno cardiaco
0 respiratorio que cause sintomas diferentes a la hipertension pulmonar (HP).

2. Deteccion. Este paso incluye exploraciones no invasivas del sistema pulmonar y cardiaco. La
ecocardiografia es fundamental, ya que proporciona un nivel de probabilidad de HP y ayuda a
identificar otros trastornos cardiacos. Si se encuentran causas distintas de la HP, se deben tratar a
los pacientes en consecuencia.

3. Confirmacion. Los pacientes deben ser referidos a un centro especializado en HP para una
evaluacion mas detallada si se detecta una probabilidad intermedia o alta de HP y en presencia de
factores de riesgo de hipertension arterial pulmonar (HAP) o antecedentes de embolia pulmonar.
Es esencial realizar diagndsticos diferenciales y distinguir entre las diversas causas de HP segun la

clasificacion clinica actual. El centro de HP se encarga de llevar a cabo una evaluacion invasiva

(como la cateterizacion cardiaca derecha).




La presencia de cualquiera de las siguientes sefiales de alarma est4 asociada con un prondstico
desfavorable y requiere intervencion inmediata: sintomas graves o en rapida evolucién, signos clinicos
de insuficiencia del ventriculo derecho, sincope, signos de bajo gasto cardiaco, arritmias mal toleradas
e inestabilidad hemodinamica.

Figura 3. Algoritmo de diagnéstico y manejo de la hipertensién pulmonar
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Tomado de: Sociedad Espafiola de Cardiologia. Comentarios a la guia ESC/ERS 2022 sobre el diagnostico y tratamiento de la
hipertension pulmonar. Rev Esp Cardiol. 2023;76(5):294-300

A su vez, existe una clasificacion del estado funcional de estos pacientes basada en el desarrollo de la
vida diaria de los mismos como se observa en la figura 4, siendo una version modificada de las

categorias de la New York Heart Association (NYHA) para insuficiencia cardiaca izquierda, asi como

en la clasificacion reciente de la Organizacion Mundial de la Salud.




Figura 4. Clasificacion de la clase funcional en pacientes con hipertension pulmonar segln
Organizacion Mundial de la Salud

Clase Descripcion

| Pacientes con hipertension pulmonar que no tienen limitaciones en reposo o con
cualquier actividad fisica. Actividad fisica ordinaria no produce fatiga, molestias

toracicas, disnea ni sincope.

I Pacientes con hipertension pulmonar que tienen ligeras limitaciones al realizar
actividad fisica moderada como: fatiga, disnea, molestias torécicas o sincope, pero

no tienen sintomas en reposo.

i Pacientes con hipertensién pulmonar que tienen sintomas significativos por
actividad fisica, pero no presentan sintomas en reposo. Minimas actividades

producen: fatiga, molestias torécicas, disnea o sincope.

v Pacientes con hipertension pulmonar que presentan sintomas en las actividades de
la vida diaria o reposo, produciendo: fatiga, disnea, molestias toracicas o sincope.
Signos de insuficiencia ventricular derecha pueden estar presentes.

Elaboracién propia

Basado en: Rich, S. Primary Pulmonary Hypertension: Executive Summary From the World Symposium on Primary
Pulmonary Hypertension. Evian, France: World Health Organization; 1998.

En este tipo de pacientes, es de vital importancia instaurar un tratamiento eficaz que permita disminuir
el riesgo de posibles complicaciones y mejorar la calidad de vida en estos, puesto que la ausencia de un
tratamiento exitoso conduce a la hipertrofia y por Gltimo a la insuficiencia del ventriculo derecho, lo
cual es la principal causa de muerte en estos pacientes, por lo que, el objetivo del siguiente articulo de
revision es conocer los nuevos farmacos y estrategias usadas en el tratamiento de pacientes con
hipertension pulmonar.

MATERIALES Y METODOS

Se realizé una busqueda bibliografica exhaustiva en varias bases de datos cientificas de alta calidad,
para obtener informacion actualizada sobre el tratamiento de la hipertension pulmonar, enfocandose en
los farmacos y protocolos utilizados. Las bases de datos consultadas incluyeron PubMed, Scielo,

Medline y bibliotecas nacionales e internacionales especializadas en salud cardiovascular. La basqueda

se limito a estudios publicados entre 1998 y la fecha actual, con el objetivo de incluir la informacion




mas reciente y actualizada disponible, que permitiera realizar una actualizacion en el tratamiento de la
hipertension pulmonar, en cuanto al uso de farmacos y la puesta en préctica de nuevos protocolos
clinicos.

Se emplearon descriptores especificos, como “Fibrilacion auricular”, “FAP” (Fibrilacion auricular
paroxistica), “Uptodate”, “Arritmia”, “Actualizacion” y “Auriculas”, con el fin de optimizar los
resultados de busqueda. Los términos utilizados generaron resultados entre 7 y 30 articulos relevantes
por término de busqueda, dependiendo del area de interés. La busqueda se realiz6 en inglés y espafiol
para garantizar un panorama mas amplio de la literatura disponible.

Los articulos seleccionados incluyeron estudios originales, reportes de casos, metaanalisis, revisiones,
guias actualizadas y otros trabajos relevantes. Se priorizaron los estudios mas recientes, con énfasis en
aquellos que ofrecieron evidencia sélida y actualizada sobre los farmacos y protocolos de tratamiento
de la hipertension pulmonar. La seleccion de articulos se basé en su calidad metodol6gica y pertinencia
con respecto a los objetivos de esta revision. Finalmente, los articulos seleccionados fueron analizados
y sintetizados para proporcionar una revision detallada de los avances mas recientes en el tratamiento
de la hipertension pulmonar y las mejores préacticas clinicas basadas en la evidencia.

RESULTADOS

Inicialmente, con el fin de implementar un tratamiento exitoso, es necesario realizar la clasificacion de
este tipo de pacientes, lo cual permite alcanzar un diagndstico mas preciso y por ende implementar un
tratamiento adecuado.

Gomez y colaboradores (2019) evaluaron a 30 pacientes diagnosticados con hipertension pulmonar,
segun su clasificacion hemodinamica. Los casos se distribuyeron segun la clasificacion internacional
de HP y se determind la clase funcional de los pacientes de acuerdo con los criterios de la OMS.
Ademas, se midieron la presion sistdlica en la arteria pulmonar (PSAP) mediante EcoDoppler y la
presion arterial media (PAPm), analizando su correlacion a través de estadisticas no paramétricas.

La muestra incluy6 22 hombres y 8 mujeres, con una mediana de edad de 57 afios. En cuanto a la
distribucion de los grupos de HP, se observo una mayor prevalencia en la hipertension arterial pulmonar
(HAP) (14/30) y en el grupo 2, asociado a enfermedad del ventriculo izquierdo (10/30). La mayoria de

los pacientes presentaban sintomas avanzados, con 21 pacientes en clase funcional 111y 2 en clase IV

MG d_




segun la clasificacion de la OMS. Las medianas de PAPm y PSAP fueron de 44 mm Hg y 67 mm Hg,
respectivamente, y se encontré una correlacion significativa entre ambas mediciones (P<0.01).
Concluyeron que los grupos 1y 2 de HP fueron los més prevalentes en esta muestra de pacientes. Los
diagndsticos se realizaron en etapas avanzadas de la enfermedad, principalmente en clase funcional 111
y IV. Ademas, se observo una correlacion significativa entre los resultados de la hemodindmica y los
estudios de cribado, como la ecocardiografia por Doppler, lo que refuerza la utilidad de estos métodos
diagnosticos en la evaluacion de la HP. Finalmente, se describi6 de manera adicional el perfil
hemodindmico de los casos con HAP. (11)

Por su parte, Leralta y colaboradores (2023) realizaron un estudio descriptivo, observacional,
transversal y retrospectivo en un hospital de tercer nivel, que abarcé el periodo comprendido entre mayo
de 2004 y agosto de 2020 con el objetivo de evaluar distintas variables en pacientes con hipertension
pulmonar, incluyendo su capacidad funcional (CF), la presion arterial pulmonar media (PAPm) y los
resultados del test de la marcha de seis minutos (PM6M). Asimismo, se recogieron datos relacionados
con los tratamientos farmacolégicos especificos utilizados, los efectos adversos presentados y la
adherencia de los pacientes a dichos tratamientos.

La poblacion del estudio estuvo conformada por 27 pacientes, de los cuales la mayoria eran mujeres,
con una edad media de 62 afios. En cuanto a la clasificacion funcional, mas del 80% de los pacientes se
encontraba en las clases funcionales IlI-I1l, lo que refleja una condicion moderada a grave de la
enfermedad. Ademas, los resultados del PM6M indicaron un riesgo intermedio en la mayoria de los
casos. En cuanto a los tratamientos recibidos, los farmacos mas utilizados en primera linea y como
monoterapia fueron el sildenafilo y el bosentan, ambos con un alto grado de recomendacién (la). Otros
medicamentos como el ambrisentdn se utilizaron con menor frecuencia, mientras que otros grupos
farmacolégicos tuvieron una presencia minoritaria en el tratamiento de estos pacientes.

En el analisis de los resultados, no se encontraron diferencias estadisticamente significativas en la
mejora del PM6M, lo que indica que la capacidad de marcha de los pacientes no varié de manera notable

durante el periodo de observacion. Sin embargo, si se observé una mejoria significativa en la PAPm, lo

que sugiere un impacto positivo del tratamiento sobre la presion en la arteria pulmonar.




Se concluy6 que todos los pacientes llevaban mas de tres afios recibiendo tratamiento especifico para
la hipertension pulmonar. Aunque seria necesario ampliar el tamafio de la muestra para obtener
conclusiones mas robustas, los resultados iniciales son prometedores. Los efectos adversos reportados
fueron leves, lo que refleja un perfil de seguridad favorable para los farmacos utilizados. Ademas, se
observé una alta adherencia al tratamiento, lo que sugiere una buena aceptacion de la terapia por parte
de los pacientes y una posible mejora en la calidad de vida a largo plazo.

Finalmente, en cuanto a las publicaciones mas recientes, en octubre del presente afio (2024) Piedra y
colaboradores, presentan a detalle el manejo de un hombre de 35 afios que recibia tratamiento
ambulatorio con epoprostenol intravenoso en dosis altas (101 ng/kg/min; calculado para un peso de 47
kg) para tratar la hipertension arterial pulmonar (HAP). El paciente fue ingresado en el hospital debido
a un problema con su catéter venoso central. Durante su hospitalizacion, sufrid un accidente
cerebrovascular isquémico, lo que resultdé en una discapacidad cognitiva que le impidid seguir
manejando el dispositivo de infusion que utilizaba en su hogar. A lo largo de cinco dias, se realizé con
éxito la transicion de epoprostenol intravenoso a treprostinil subcutaneo (dosis inicial de 200
ng/kg/min), utilizando una infusion simultanea de ambos farmacos y ajustando las dosis en funcion de
los sintomas que reportaba el paciente. Esta transicion exitosa de epoprostenol en dosis altas a
treprostinil subcutaneo resalta la importancia de tener en cuenta las particularidades del paciente al
cambiar entre medicamentos de alto riesgo. También subraya el valor de implementar un plan flexible
de transicion de prostaciclinas, dirigido en parte por el propio paciente, y el beneficio de proporcionar
una adecuada capacitacion y educacion en el &mbito hospitalario para garantizar el uso seguro de
analogos de prostaciclinas administrados por via parenteral.

DISCUSION

Como se observd en la revision realizada, de acuerdo a los reportes de caso presentados, el uso de
monoterapia presenta buenos indices de recuperacion, sin embargo, segun las tltimas guias ESC 2022
de la Sociedad Europea de Cardiologia, se recomienda una terapia combinada de tres clases de
farmacos, tales como los inhibidores de la fosfodiesterasa-5, los agonistas de la prostaciclina y

antagonistas de los receptores de endotelina, en la que cada paciente debe tomar por lo menos 2 de

estos.




El tratamiento de la hipertension pulmonar (HP) debe ajustarse segun el nivel de riesgo del paciente.
La evidencia mas reciente sugiere que la terapia combinada se considera el estandar de oro. No obstante,
un ensayo clinico aleatorizado a largo plazo (GRIPHON) demostr6 que la terapia triple también puede
ser efectiva. Actualmente, la combinacion més recomendada es el uso prolongado de un antagonista de
los receptores de endotelina junto con un inhibidor de la fosfodiésterasa tipo 5.

A su vez, El estudio TRITON, un ensayo aleatorizado, multicéntrico y doble ciego realizado en 2021,
compard la eficacia de una terapia oral triple inicial con una terapia oral doble en pacientes
recientemente diagnosticados sin tratamiento previo. Participaron 123 pacientes en el grupo de terapia
triple y 124 en el grupo de terapia doble. Después de un seguimiento de 26 semanas, ambos tratamientos
lograron disminuir la resistencia vascular pulmonar, sin que se observaran diferencias significativas
entre los grupos. Sin embargo, la progresion de la enfermedad se redujo en mayor medida con la terapia
triple.

Por otra parte, un metaanalisis y revision sistematica realizado en 2020, que incluy6 22 estudios con un
total de 1,938 participantes, evidencié que la resonancia magnética cardiaca es un excelente marcador
pronostico y el gold estdndar para la evaluacion estructural y hemodindmica del ventriculo derecho en
pacientes con hipertension pulmonar. Se destacé que por cada reduccion del 1% en la fraccion de
eyeccion del ventriculo derecho, existe un incremento del 4.9% en el deterioro clinico durante un
seguimiento de 22 meses, asi como un aumento del 2.1% en el riesgo de mortalidad a lo largo de 54
meses de seguimiento.

Dos metaanélisis realizados en 2016 compararon la eficacia de la monoterapia con la del tratamiento
combinado, encontrando que el tratamiento combinado redujo en un 38% el riesgo de deterioro clinico
combinado. Sin embargo, se observé que esta reduccion del riesgo se aplicaba a eventos no fatales, sin
un impacto significativo en la mortalidad.

Finalmente, la monoterapia se utiliza cominmente en pacientes con hipertension arterial pulmonar
(HAP) que presentan una vasorreactividad positiva y que tienen una clase funcional segtin la OMS de
I o Il. También se considera en pacientes mayores de 75 afios con factores de riesgo significativos de

cardiopatia izquierda, aquellos con sospecha de enfermedad venooclusiva pulmonar o hemangiomatosis

capilar pulmonar, asi como en pacientes con enfermedad leve, caracterizada por una resistencia vascular




pulmonar de 3 a 4 unidades Wood (WU) o con funcién ventricular derecha normal en ecocardiografia.

En los demaés casos, se opta por un tratamiento dual por via oral. Si la terapia no logra reducir el riesgo

a un nivel intermedio o bajo, se debe considerar la evaluacion para trasplante pulmonar.

CONCLUSION

La hipertensién pulmonar es un sindrome que afecta las presiones de las arterias pulmonares y puede

tener consecuencias cardiacas mortales. Aungue se trata de una enfermedad poco frecuente, su elevada

tasa de mortalidad resalta la importancia de un abordaje precoz y eficiente.

El diagnostico temprano de esta enfermedad es fundamental, ya que constituye la principal herramienta

para definir el pronéstico de los pacientes y orientar el tratamiento adecuado. Segun las ultimas guias

de la Sociedad Europea de Cardiologia, se recomienda la terapia dual que incluye inhibidores de la

fosfodiesterasa-5, agonistas de la prostaciclina y antagonistas de los receptores de endotelina. Sin

embargo, es crucial individualizar el tratamiento, dado que algunos estudios sugieren que la

monoterapia puede ser efectiva en pacientes sin repercusiones cardiacas significativas. En contraste, se

aconseja considerar una triple terapia para aquellos con afectacion cardiaca.

Por lo tanto, es esencial evaluar cuidadosamente la clinica de cada paciente, complementando este

analisis con la realizacion de una resonancia magnética cardiaca, lo que permitira definir con mayor

precision el prondstico y optimizar el enfoque terapéutico.
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