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1. CLASIFICACION

Profesionales

de la salud
Clasificacion

de la enfermedad
Categoria de GPC

Usuarios
potenciales

Tipo de
organizacion
desarrolladora
Poblacion blanco

Fuente de
financiamiento /
Patrocinador
Intervenciones

y actividades
consideradas

Impacto esperado
en salud

Metodologia de
Actualizacion

Método
de integracion

Método
de validacion

Conflicto
de interés
Actualizacion

tercer nivel de atencién

CATALOGO MAESTRO: IMSS-036-08
1.4. Cardiologia, 1.19. Geriatria, 1.25. Medicina Interna, 1.32. Neumologia.

CIE- 10: 127.9 Enfermedad pulmonar del corazén, no especificada

Niveles de atencion de la enfermedad: 3.1.2. Secundario, 3.1.3. Terciario
3.4. Diagnéstico y tamizaje, 3.6. Tratamiento.

4.12. Médicos Especialistas, 4.13. Médicos Generales, 4.14. Médicos Familiares, 4.7. Estudiantes.

6.6. Dependencia del Instituto Mexicano del Seguro Social

7.5 Adultos 19 a 44 afos, 7.7 Mediana edad 45 a 65 afos, 7.7 Adultos mayores 65 a 79 afios y 7.8.
Adultos Mayores de 80 y mas afios.
7.9. Hombre, 7.10. Mujer.

8.1. Gobierno Federal, Instituto Mexicano del Seguro Social.

CIE-9MC: 89.0 Entrevista, consulta y evaluacion diagnostica. 89.03 Entrevista y evaluacion descrita
como global. 89.39 Otras mediciones y examenes no quirtrgicos. 87.3 Radiografias de tejidos blandos
del torax, 87.41 Tomografia axial computarizada del térax, 88.5 Angiocardiografia utilizando medios
de contraste, 88.72 Ultrasonografia diagnostica del corazén, 89.37 Determinacion de capacidad vital,
89.52 Electrocardiograma, 89.65 Medicion de gases en la sangre arterial sistémica.

Disminuir la morbi-mortalidad asociada a complicaciones derivadas del cor pulmonale

Reduccion de costos al estandarizar los procesos de diagnéstico y seguimiento.

Mejorar la calidad de vida de los pacientes con cor pulmonale

Impactar favorablemente en el prondstico y calidad de vida del adulto.

Evaluacion de la guia a actualizar con el instrumento AGREE I, ratificacion o rectificacion de las
preguntas a responder y conversion a preguntas clinicas estructuradas, buisqueda y revision
sistematica de la literatura: recuperacion de guias internacionales o meta analisis, o ensayos clinicos
aleatorizados, o estudios observacionales publicados que den respuesta a las preguntas planteadas, de
los cuales se seleccionaran las fuentes con mayor puntaje obtenido en la evaluacion de su metodologia
y las de mayor nivel en cuanto a gradacién de evidencias y recomendaciones de acuerdo con la escala.
Métodos empleados para colectar y seleccionar evidencia

Protocolo sistematizado de bisqueda: Algoritmo de bisqueda reproducible en bases de datos
electrénicas, en centros elaboradores o compiladores de guias, de revisiones sistematicas, meta
analisis, en sitios Web especializados y busqueda manual de la literatura.

NUmero de fuentes documentales utilizadas: 47

Guias seleccionadas: 6

Revisiones sistematicas: 4

Ensayos clinicos aleatorizados: 4

Estudios observacionales: 13

Otras fuentes seleccionadas: 20
Validacion por pares clinicos
Validacién del protocolo de bisqueda: Instituto Mexicano del Seguro Social.
Validacién de la guia: Instituto Mexicano del Seguro Social.

Todos los miembros del grupo de trabajo han declarado la ausencia de conflictos de interés.

Fecha de publicacion de la actualizacion: 16/03/2017. Esta guia sera actualizada nuevamente cuando
exista evidencia que asi lo determine o de manera programada, a los 3 a 5 afos posteriores a la
publicacion de la actualizacion.

Para mayor informacién sobre los aspectos metodolégicos empleados en la construccion de esta guia se puede contactar al CENETEC-
Salud a través de su portal http://www.cenetec.salud.gob.mx/
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2.PREGUNTAS A RESPONDER

En pacientes con cor pulmonale:

1. ¢Cuales son los sintomas Utiles para el diagnostico temprano?

2. ¢Cuales son los hallazgos clinicos asociados a la gravedad de la enfermedad?

3. ¢Cual es la prueba diagnostica de mayor eficacia para la deteccién temprana?

4. ¢Cuales son las medidas de prescripcién no farmacoldgica que mejoran la capacidad de

ejercicio, la clase funcional y la funcién ventricular derecha?

5. ¢Cuales son las medidas de prescripcion farmacologica que mejoran la capacidad de
ejercicio, la clase funcional y la funcién ventricular derecha?

6. ¢Cual son los métodos para evaluar la respuesta al tratamiento y la evolucion clinica?

7. ¢Cuales son los factores predictores de mortalidad hospitalaria?
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3. ASPECTOS GENERALES

3.1. Justificacion

El cor pulmonale (CP) crénico es un tipo comun de cardiopatia y es resultado de enfermedades que
cursan con hipoxemia o con obstruccion arterial vascular pulmonar. Tiene una fuerte asociacion
con enfermedad pulmonar obstructiva crénica (EPOC), la cual ha emergido en recientes afos
como causa de discapacidad y muerte. Esta Ultima, es la causa mas comun de CP cronico, seguida
por las diversas formas de enfermedades pulmonares restrictivas, el sindrome de apnea
obstructiva de suefio y los trastornos de la circulaciéon pulmonar. La incidencia y prevalencia del CP
es variable debido a la diversidad de entidades que lo desencadenan y por ende, su epidemiologia
esta ligada a las causas que lo originan, de las cuales existen datos mas precisos (Weitzenblum E,
2003).

La hipertensién pulmonar (HP) es una complicacion de la EPOC avanzada y en ocasiones su
presentacion clinica es indistinguible de su enfermedad causal. La HP se reporta hasta en el 50%
de los pacientes con EPOC grave , mientras que la HP severa se encontré en el 3.7% (McLaughlin
VV, 2009). En los sujetos con HP severa, se calcula que el costo aproximado para la atencién de la
EPOC en Estados Unidos durante el afo 2010, fue de 50 billones de délares, de los cuales, 30 se
invirtieron en gastos directos de cuidados de la salud; en los siguientes afos es de esperarse un
incremento sustancial debido a la prevalencia creciente y la gravedad de la enfermedad asi como a
mayores requerimientos hospitalarios (Guarascio AJ, 2013).

La prevalencia de HP en pacientes con apnea obstructiva del suefio es del 17-41% (Vestbo J,
2013), es otra de las causas comunes de CP cronico que incrementaran los costos de atencion. De
la misma manera, se estima que del 10 al 30% de los pacientes que ingresan con insuficiencia
cardiaca es debido a CP. Los costos erogados en enfermos que presentan falla cardiaca, son de
aproximadamente 39.2 billones de délares al afio (Voigt J, 2014).

La mortalidad relacionada al CP es también dificil de evaluar; en Estados Unidos se estima que 100
mil pacientes por afo mueren por EPOC y en un estudio de necropsias de sujetos con esta
enfermedad se encontré evidencia de CP en el 40%. La presencia de disfuncién ventricular derecha
en sujetos con EPOC es un marcador de mal pronéstico, con una mortalidad a cuatro afos es del
73% (Vestbo J, 2013).

El CP puede ser dividido en entidades que cursan con HP e hipoxemia, el mejor ejemplo de ellos es
la EPOC, y en aquellas que cursan con HP y obstruccién vascular pulmonar, ejemplificada por la
hipertensién arterial pulmonar (HAP). Ambas condiciones tienen mecanismos fisiopatolégicos
diferentes para el desarrollo del CP (Santos LE, 2004).

El mecanismo que predomina en las formas con hipoxemia esta relacionado a la hipoxia alveolar la
cual condiciona vasoconstriccion pulmonar hipdxica, disminucién de la presion arterial de oxigeno
e incremento de la resistencia vascular pulmonar; con el tiempo ocurre remodelado vascular
pulmonar e incremento de la poscarga al ventriculo derecho (VD). Las manifestaciones clinicas
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son de congestion venosa sistémica, dilatacion e hipertrofia del VD, gasto cardiaco de normal a
alto y presion capilar pulmonar normal.Otros factores que pueden asociarse son la hipercapnia e
hiperviscosidad, situacion que condiciona aumento de la resistencia vascular pulmonar por mayor
estres parietal del endotelio e inactivacién del 6xido nitrico derivado de la enzima éxido nitrico
sintasa endotelial (Santos LE, 2004).

Por otro lado, el incremento en la presion arterial de bioxido de carbono (PaCQO), conllevara a
disminucion de la resistencia vascular sistémica, lo que disminuye el flujo sanguineo renal y
activara al sistema renina angiotensina aldosterona. El evento final es la retencion de sodio y agua
[génesis del edema periférico (congestion venosa sistémica)]. (Santos LE, 2004).

El otro mecanismo es el relacionado a la obstruccion vascular pulmonar, como la descrita en la
HAP. Es debida usualmente a un agente agresor que condiciona lesién al endotelio y provoca
desbalance entre sustancias vasoconstrictoras y vasodilatadoras, ademas de proliferativas y
antiproliferativas del lecho vascular pulmonar. A través de fendmenos de inflamacién, trombosis y
vasoconstriccion, el remodelado vascular pulmonar se hara presente. La manifestacion clinica es el
incremento de la resistencia vascular pulmonar y de la presién arterial pulmonar. La poscarga al
VD se eleva y ocurre su hipertrofia, con dilatacion minima. El gasto cardiaco tiende a bajar y el
intercambio gaseoso generalmente es normal. (Santos LE, 2004).

El intervalo entre el inicio de los sintomas y la presencia de CP es variable y no esta bien definido.
Ante el mismo grado de severidad de la HAP, unos sujetos desarrollaran CP descompensado y
otros no. Sin embargo una vez que este evento se presenta, el prondstico es reservado (Santos LE,
2004).

Es importante puntualizar, que al hablar de CP nos referimos a insuficiencia del VD; la
manifestacion clinica y el tratamiento otorgado serd de acuerdo al tipo de enfermedad que lo
origina, consideraciones que podrian impactar la historia natural de la enfermedad. Derivado de lo
anterior, se entiende que este padecimiento con frecuencia queda oculto en la enfermedad de
base y provoca que no se otorgue el tratamiento de manera oportuna. Es por ello que se decide
realizar esta guia que pretende apoyar al clinico para un diagndstico oportuno y un tratamiento
eficaz con el fin de mejorar la calidad de vida del paciente y optimizar los recursos en las
instituciones de salud.
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3.2. Actualizacion del Aho 2011 al 2016

La presente actualizacién refleja los cambios ocurridos alrededor del mundo y a través del tiempo
respecto al abordaje del padecimiento o de los problemas relacionados con la salud tratados en
esta guia.

De esta manera, las guias pueden ser revisadas sin sufrir cambios, actualizarse parcial o
totalmente, o ser descontinuadas.

A continuacion se describen las actualizaciones mas relevantes:

1. El Titulo de la guia:
e Titulo desactualizado: Diagnéstico y Tratamiento del Cor pulmonale para el
ler, 2do y 3er nivel de atencion
e Titulo actualizado: Diagnéstico y tratamiento del Cor pulmonale crénico en el
segundo y tercer nivel de atencion.

2. Laactualizaciéon en Evidencias y Recomendaciones se realizo en:
o Diagnéstico
e Tratamiento
e Pronéstico

10



ndo y tercer nivel de atencion

3.3. Objetivo

La Guia de Practica Clinica Diagnostico y tratamiento del Cor pulmonale cronico en el
segundo y tercer nivel de atencion forma parte de las guias que integran el Catdlogo Maestro
de Guias de Practica Clinica, el cual se instrumenta a través del Programa de Accion Especifico:
Evaluacion y Gestion de Tecnologias para la Salud, de acuerdo con las estrategias y lineas de
accion que considera el Programa Nacional de Salud 2013-2018.

La finalidad de este catadlogo es establecer un referente nacional para orientar la toma de
decisiones clinicas basadas en recomendaciones sustentadas en la mejor evidencia disponible.

Esta guia pone a disposicion del personal del segundo y tercer nivel de atencion las
recomendaciones basadas en la mejor evidencia disponible con la intencién de estandarizar las
acciones nacionales acerca de:

1. Describir los sintomas utiles para el diagnéstico temprano del cor pulmonale.
2. Enunciar los hallazgos clinicos asociados a la gravedad de la enfermedad.
3. Comparar la eficacia entre las pruebas diagnosticas para el cor pulmonale.

4. Enunciar las medidas de prescripcion farmacologica y no farmacologica que
mejoran la capacidad de ejercicio, la clase funcional y la funcion ventricular
derecha.

5. Especificar los métodos para evaluar la respuesta al tratamiento y la evolucion
clinica.

6. Identificar los factores predictores de mortalidad hospitalaria.

Lo anterior favorecera la mejora en la efectividad, seguridad y calidad de la atencién médica
contribuyendo, de esta manera, al bienestar de las personas y de las comunidades, el cual
constituye el objetivo central y la razén de ser de los servicios de salud.

11
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3.4. Definicion

Definir cor pulmonale (CP) es un problema, debido a las multiples definiciones que se han utilizado
(p ej. insuficiencia cardiaca derecha, disfuncién ventricular derecha, falla ventricular derecha e
insuficiencia cardiaca congestiva), lo que ha hace compleja la blUsqueda sistematica de la
informacion.

Para los fines de esta guia, la definicién operacional es la siguiente:

El CP se define como la hipertrofia del ventriculo derecho, dilatacion o ambas, debido a
hipertension pulmonar como resultado de enfermedades que involucran al parénquima pulmonar,
la circulacion pulmonar o al control ventilatorio (Budev MM, 2003).

A las entidades comprendidas en el Grupo 1 de la clasificacién de hipertensién pulmonar (Galié N,
2015) se les denomina Hipertension Arterial Pulmonar (HAP) y a la de los grupos 2,3,4 y 5 de la
misma clasificacion se les denomina Hipertension Pulmonar (HP) (Anexo 5.3, Cuadro 2).

La HP secundaria a enfermedades respiratorias cronicas y que da lugar a CP cronico, se define
como la presencia de presion arteria pulmonar media (PMAP) mayor o igual a 25 mmHg en reposo
(Galie N, 2015).
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4. EVIDENCIAS Y RECOMENDACIONES

Las recomendaciones sefaladas en esta guia son producto del analisis de las fuentes de informacion
obtenidas mediante el modelo de revision sistematica de la literatura. La presentacion de las
Evidencias y Recomendaciones expresadas corresponde a la informacion disponible y organizada
segun criterios relacionados con las caracteristicas cuantitativas, cualitativas, de disefo y tipo de
resultados de los estudios que las originaron.

Las Evidencias y Recomendaciones provenientes de las guias utilizadas como documento base se
gradaron de acuerdo a la escala original utilizada por cada una. En caso de Evidencias y
Recomendaciones desarrolladas a partir de otro tipo de estudios, los autores utilizaron la escala:
NICE.

Simbolos empleados en las tablas de Evidencias y Recomendaciones de esta guia:

Evidencia

Recomendacion

Punto de buena practica

J=

En la columna correspondiente al nivel de Evidencia y Recomendacion, el nimero o letra representan
la calidad de la Evidencia o fuerza de la Recomendacion, especificando debajo la escala de gradacion
empleada; el primer apellido e inicial del primer nombre del primer autor y el afo de publicacién
identifica a la referencia bibliografica de donde se obtuvo la informacion, como se observa en el
ejemplo siguiente:

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

La valoracion del riesgo para el desarrollo de UPP a 1+
través de la escala de “BRADEN” tiene una capacidad NICE
predictiva superior al juicio clinico del personal de Matheson S, 2007
salud.

13
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4.1. Causas de Cor pulmonale
EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

Se debe de establecer la causa del cor pulmonale (CP)
cronico ya que su etiologia es variada y los mecanismos
fisiopatoldgicos se relacionan con el padecimiento primario.
Estas se agrupan en aquellas que cursan con hipoxemia y las
que se derivan por obstruccion arterial vascular pulmonar
(Ver Anexo 5.3, Cuadro 1).

La causa mas frecuente de CP es la enfermedad pulmonar
obstructiva crénica (EPOC) secundaria a bronquitis crénica o
enfisema.

La incidencia de hipertensidon pulmonar en pacientes con
EPOC es variable en los diferentes estudios epidemiolégicos,
va del 30 al 70% de los casos con EPOC. Esta variabilidad
esta relacionada a la gravedad de la enfermedad, la poblacion
estudiada, la clasificacion de hipertension pulmonar y a las
diversas técnicas diagndsticas para valorar la presion arterial
pulmonar.

La gravedad del CP se asocia con la magnitud de la
hipoxemia, la hipercapnia y la obstruccién del flujo aéreo en
EPOC.

La hipertrofia ventricular derecha se encuentra presente en
40% de los pacientes con FEV; menor a 1.0 L y 70% de los
pacientes con un FEV; menor a 0.6L.
Se ha demostrado una correlacién inversa de la FEV1 con el
desarrollo de hipertension pulmonar.

Las enfermedades pulmonares intersticiales son una causa
frecuente que llevan a CP. Existe evidencia ecocardiografica
hasta en el 40% de los pacientes con fibrosis pulmonar
idiopatica.

Los trastornos respiratorios relacionados al sueio (apnea
obstructiva del suefio, apnea central y sindrome de
hipoventilacion alveolar) se asocian con hipertension
pulmonar y CP hasta en el 20% de los pacientes.

Aproximadamente 10 a 15% de los pacientes con apnea
obstructiva de suefio tienen EPOC (sindrome de
sobreposicion) lo que incrementa su riesgo de desarrollo de
hipertension pulmonar y CP.
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En diferentes estudios se ha demostrado que el desarrollo de
hipertensiéon pulmonar en pacientes con trastornos
respiratorios del suefo se correlacionan con:

e Severidad de la obesidad.
Hipoxemia diurna.
Hipercapnia.
Enfermedades obstructivas de la via aérea.
Desaturacién nocturna.

La incidencia y la magnitud de la hipertension pulmonar es
mayor en pacientes con sindrome de obesidad-
hipoventilacion que en aquellos con apnea obstructiva de
suefo (88% vs 58%).

Se recomienda que en pacientes con trastornos respiratorios
relacionados al suefio y presencia de hipoxemia diurna,
hipercapnea, enfermedad obstructiva de la via aérea o
desaturacion nocturna se evalle la existencia de hipertension
pulmonar o CP.

La hipertensién arterial pulmonar es causa también de CP el
incluye un grupo de desérdenes con mecanismos
fisiopatologicos y datos clinicos similares. Que se han
clasificado en 5 grupos (Ver Anexo 5.3, Cuadro 2).

El CP puede estar asociado con cualquiera de los grupos
etiologicos de la clasificacion de la hipertensién pulmonar,
excepto los del grupo 2 (Ver Anexo 5.3, Cuadro 2).
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4.2. Cuadro Clinico
EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

La deteccidn clinica y el estudio del CP es dificil debido a que
la gran mayoria de los sintomas y signos habitualmente son
sutiles e inespecificos, ademas, se sobreponen a los
provocados por la enfermedad que originé el CP.

Los sintomas del CP son inespecificos y estan relacionados
con la progresion de la enfermedad y la disfuncién
ventricular derecha que desarrollan los pacientes.
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Los signos clinicos del CP se asocian a la causa subyacente.
Los relacionados al incremento de la presion venosa, pueden
estar enmascarados por la hiperinsuflacion del toérax
presente en la EPOC.

Se recomienda interrogar los antecedentes que se asocian a
la presencia de CP:

e Tabaquismo.

e Tos cronica.

e Produccién de esputo.

e Disnea de aparicion repentina.

e Embolia pulmonar.

e Flebitis y/o trombosis venosa

e Dolor pleuritico.

Se recomienda en etapas tempranas el interrogar la
presencia de los siguientes sintomas relacionados con el

ejercicio:
e Disnea.
e Astenia.
e Fatiga.
e Sincope.
e Angina.
e Tosseca.
e Nausea.

Los sintomas atribuibles al CP en etapa tardia que con
mayor frecuencia se presentan:
e Disnea de reposo.

e Letargia.

e Tosyhemoptisis.
e Sincope.

e Angina.

En etapas iniciales de la EPOC, la disnea inducida por el
ejercicio puede estar relacionada con un incremento de la
presion arterial pulmonar media (PMAP).

Se recomienda buscar intencionadamente los siguientes
signos que se han relacionado con la gravedad de la
enfermedad tales como la hipoxemia y los relacionados a:

e Congestion venosa sistémica (plétora yugular,
reflujo hepatoyugular, edema periférico, hepato-
esplenomegalia, derrame pericardico, anasarca).

o Disfuncion ventricular derecha (tercer ruido
cardiaco, soplo holosistdlico tricuspideo, pulso
hepatico).

e Bajo gasto cardiaco (hipotension, taquicardia,
extremidades frias, oliguria, alteraciones del sistema
nervioso central) (Ver anexo 5.3, Cuadro 3).
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Se recomienda hacer énfasis en la buUsqueda de los
siguientes signos que se asocian a hipertension pulmonar y
disfuncion ventricular derecha:
e Plétora yugular.
e Incremento en la intensidad del
pulmonar del segundo ruido.
e Soplo holosistdlico tricuspideo.
e Hepatomegalia.
Edema de miembros inferiores (el cual se asocia con
menor supervivencia a 5 ahos).

componente

D
NICE
Harjola VP, 2016

4.3. Diagnostico

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

Para el abordaje diagnoéstico inicial de CP y la investigacion
de su etiologia, se deberan solicitar los estudios de
laboratorio de rutina, radiografia de térax vy
electrocardiograma.

La sensibilidad del electrocardiograma para el diagnostico de
CP es del 20 al 40%, mientras que la especificidad de signos
de hipertrofia del ventriculo derecho es mayor.

El electrocardiograma de sujetos con CP puede tener uno o
mas de los siguientes signos:

a) Ejede P > 90 ° o “P” pulmonar.

b) Patron S1,S2, S3 (Onda S en DI, DI, DIII).

¢) Patrén S1, Q3 (Onda S en DI, onda Q en DIII.

d) Bloqueo de rama derecha.

e) Hipertrofia ventricular derecha (R prominente en V1-V2,
rS en V5-V6, RS en V1 o rS en todas las precordiales).

f) QRS bajo voltaje.

La hipertrofia ventricular derecha por electrocardiograma
tiene una sensibilidad de 55 % y especificidad del 70 % para
el diagnostico de CP crénico.

La presencia de un patréon S1-S2-S3  en el
electrocardiograma de sujetos con CP secundario a EPOC es
un predictor independiente de mortalidad [(HR)=1.81 (95%
Cl,1.22-2.69)].

17

D
NICE
Weitzenblum E, 2009

3
NICE
Weitzenblum E, 2009

2+
NICE
Incalzi RA, 1999

3
NICE
GaliéN, 2015

2+
NICE
Incalzi RA, 1999



La presencia de un eje de P mayor de 90° en el
electrocardiograma de sujetos con CP secundario a EPOC se
asocia con mayor mortalidad (HR)=1.58 (95% CI, 1.15 -
2.18).

Las arritmias supraventriculares pueden ocurrir en fases
avanzadas de la enfermedad, particularmente flatter o
fibrilacion auricular y se presenta hasta en un 25 % de los
enfermos en seguimiento a 5 anos.

Se recomienda buscar intencionadamente la presencia de
signos electrocardiograficos como el patron S1-S2-S3 o un
eje de P mayor a 90° en sujetos con CP crénico por sus
implicaciones pronosticas.

Alrededor del 90 % de los casos con hipertension pulmonar
tendran una placa de térax anormal.

Se recomienda realizar radiografia térax en proyeccién
postero-anterior y lateral dado que permite observar datos
sugestivos de enfermedad pulmonar como origen de la
hipertension pulmonar y evaluar crecimiento ventricular
derecho.

Los hallazgos de radiologia en sujetos con hipertension
pulmonar incluyen dilatacion del tronco de la pulmonar que
contrasta con la ausencia de vasos periféricos (imagen de
arbol podado).

En la telerradiografia de térax la presencia de un corazén
globular con apex elevado y la consecuente reduccion del
espacio aéreo retroesternal en la proyeccion lateral son
signos de dilatacion o hipertrofia ventricular derecha.

El didametro de la rama descendente de la arteria pulmonar
derecha mayor de 16 mm o mayor de 18 mm en la rama
izquierda en la radiografia de térax sugiere hipertension
pulmonar.

Tanto el electrocardiograma como la placa de térax pueden
ser insuficientes para el diagnéstico de CP.

Se recomienda la realizacién de un ecocardiograma como
parte de la evaluacion diagnoéstica no invasiva de sujetos con
sospecha de hipertension pulmonar.
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El ecocardiograma en sujetos con CP permite identificar
mediante imagen la repercusion de la hipertension pulmonar
en el corazén derecho y estimar la presion sistélica de la
arteria pulmonar mediante la velocidad de regurgitacion
tricuspidea y debe realizarse ante la sospecha diagnoéstica
de esta entidad. (Ver Anexo 5.3, Cuadro 4).

Los datos obtenidos por ecocardiografia (velocidad de
regurgitacion tricuspidea mas la presencia de signos
ecocardiograficos sugestivos de hipertension pulmonar)
permiten la estratificacion de probabilidad de hipertension
pulmonar en baja, moderada y alta lo que tiene utilidad
diagnostica, terapéutica y pronostica (Ver Anexo 5.3,
Cuadro 4y 5).

Se recomienda el analisis ecocardiografico de todas las
vistas de ventriculo derecho, incluyendo las proyecciones
paraesternal, apicales y subcostales para estimar
crecimiento ventricular, esfericidad y relacién de crecimiento
en comparacion con el ventriculo izquierdo.

Se recomienda el andlisis cuantitativo de la funcidn
ventricular derecha con al menos uno de los siguientes
métodos:

a) Cambio de area fraccional.

b) Excursion sistdlica del anillo tricuspideo (TAPSE).

) Velocidad de la onda S’ del anillo tricuspideo por doppler
tisular.

d) Indice de desempefio miocardico del ventriculo derecho
(indice de TED.

Se recomienda realizar la evaluacion de la fraccion de
expulsion del ventriculo derecho a través de métodos
ecocardiograficos tridimensionales sobre los métodos
bidimensionales en las instituciones en donde se cuente con
el recurso y la experiencia.

El calculo de la presion sistdlica de la arteria pulmonar
(PSAP) se basa en la velocidad pico de regurgitacion
tricuspidea, de acuerdo a la ecuacion de Bernoulli
simplificada (4V?) y estimacion de la presion auricular
derecha.

El calculo de la presion auricular derecha por ecocardiografia
se basa en el diametro de la vena cava inferior (VCI) y su
variacion con la respiracion.

Para estimar la presion auricular derecha, se considera:

a) VCl < 21 mmy colapso > 50 % = 3 (0-5) mm Hg.

b) VCl > 21 mmy colapso < 50 % = 15 (10-20) mm Hg.
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Debido a la hiperinsuflacién pulmonar, en algunos sujetos es
posible sobre o subestimar la presion sistolica pulmonar por
lo que se recomienda utilizar tanto la velocidad de
regurgitacion tricuspidea como otros signos asociados para
la clasificacion de la probabilidad de hipertension pulmonar
(Ver anexo 5.3, Cuadros 4 y 5).

En la EPOC, las pruebas de funcion pulmonar muestran
obstruccion irreversible del flujo aéreo mientras que en los
gases arteriales puede encontrarse una PaO, disminuida y
con una PaCO; normal o incrementada.

Se recomienda realizar pruebas de funcién pulmonar y gases
arteriales ya que permiten identificar la repercusion de la
enfermedad subyacente.

Se recomienda la realizacion de polisomnografia en sujetos
con sospecha de sindrome de apnea obstructiva de suefio o
sindrome de hipoventilacién-obesidad.

El gammagrama pulmonar ventilatorio/perfusorio (V/Q)
puede ser realizado en enfermos con HP para buscar
hipertension pulmonar tromboembdlica crénica (HPTEQ),
debido a su alta sensibilidad comparado con Ila
angiotomografia (sensibilidad 90-100% vy especificidad 94-
100%).

La tomografia computada del térax es una herramienta que
provee informacién de anormalidades vasculares, cardiacas,
del parénquima pulmonar o del mediastino

La angiotomografia del térax contrastada permite graduar
la magnitud de los defectos de perfusion en la HPTEC y la
posibilidad de enfermedad tromboembdlica venosa.

La tomografia de alta resolucion (TACAR) provee vistas
detalladas del parénquima pulmonar lo que facilita el
diagnostico de enfermedad intersticial y enfisema.

La resonancia magnética nuclear es un método exacto y
reproducible para el estudio del tamano, morfologia y
funcién del ventriculo derecho.
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En el cateterismo cardiaco derecho en CP se evidencia
presion venosa central y telediastélica del ventriculo
derecho elevadas, PMAP mayor o igual a 25 mm Hg en
reposo Yy resistencias pulmonares elevadas. Puede ser
complementado con la medicién de la presion de oclusion
arterial pulmonar o la diastélica final del ventriculo izquierdo
la cual debe ser normal (menor a 15 mm Hg).

No se recomienda de forma rutinaria el cateterismo derecho
en sujetos con enfermedad respiratoria y CP.

Se recomienda cateterismo cardiaco derecho en:

e Pacientes con signos y sintomas de CP en quienes
las pruebas no invasivas no sean diagnosticas o
resulten normales.

e Pacientes en quienes se requiera descartar patologia
del corazén izquierdo.

e Para guiar la terapia con medidas hemodinamicas
directas.

e Pacientes en evaluacién para trasplante cardiaco o
pulmonar.

La prueba de vasorreactividad realizada durante el
cateterismo derecho esta indicada sélo en centros expertos.

Una respuesta positiva a la prueba de vaso-reactividad
pulmonar se define como la reduccién de mas de 10 mmHg
en la PMAP y alcanzar un valor absoluto menor o igual a 40
mmHg.

El 6xido nitrico es el farmaco de eleccién para la prueba de
vasorreactividad pulmonar, a una dosis de 10 a 20 partes
por millén.

Se acepta como alternativa la prueba de vasorreactividad
pulmonar con epoprostenol o adenosina intravenosa y como
tercera eleccion iloprost inhalado.
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4.4. Tratamiento
4.4.1. Medidas generales y tratamiento no Farmacolégico

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

Los objetivos de tratamiento del CP son:

e Optimizar el perfil hemodinamico del corazén 3
derecho. NICE
e Mejorar el estado funcional. Chaouat A, 2012

e Prolongar la supervivencia.

Dentro del abordaje terapéutico se pueden incluir diversas
medidas generales de tratamiento no farmacologico y
farmacoldgico, tales como:
e Medidas generales (tratamiento no farmacolégico):
Actividad fisica.
Rehabilitacion fisica y pulmonar supervisada.
Consejeria reproductiva.
Vacunacion.
Terapia psicologica.
edidas de terapia médica:
Oxigeno.
Anticoagulantes. D
Diuréticos. NICE
Vasodilatadores. Galie N, 2015
Correccién de anemia.
Flebotomia.
e Medidas en situaciones especificas:
o Uso de ventilacibn mecanica no invasiva en
presencia de SAOS vy sindrome de hipoventilacion-
obesidad.
o Considerar tromboendarterectomia en casos
seleccionados.
o Cirugia de reduccion de volimen pulmonar en
EPOC grave.
o Considerar transplante pulmonar.

.
©O 0OO0OO0OO0OO0OZTOO0OOOoOo

Los programas de entrenamiento fisico y respiratorio han 1+
demostrado mejoria en la capacidad de ejercicio en NICE
pacientes con hipertension arterial pulmonar. Mereles D, 2006

Se debe de evitar actividades fisicas que provoquen o nc
desencadenen sintomas. ‘ ESC/ERS
Galie N, 2015
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Se debe aconsejar a los pacientes ser activos dentro de sus
limites sintomaticos a través de un programa de
acondicionamiento fisico supervizado.

Es recomendable que los pacientes con CP se integren a
programas de entrenamiento fisico y respiratorio.

Es recomendable que los pacientes con CP:
e Eviten embarazarse.
e Sevacunen contra influenza y neumoco.
e Seles ofrezca terapia psicologica.

Se recomienda utilizar la terapia con oxigeno ya que es la
piedra angular en el manejo de pacientes con enfermedad
pulmonar obstructiva crénica y CP asociado con hipoxemia.
Ademas mejora la fraccién de expulsion del ventriculo
derecho durante el ejercicio comparado con ejercicio al aire
ambiente.

La terapia continua con oxigeno durante mas de 15 horas al
dia, en pacientes con enfermedad pulmonar obstructiva
cronica e hipoxemia ha demostrado disminuir la mortalidad
y evitar el deterioro del perfil hemodinamico del corazén
derecho, lo que tiene implicaciones positivas en el manejo
del CP.

La terapia con oxigeno en neumopatias intersticiales podria
disminuir los sintomas respiratorios y prolongar la
supervivencia.

La terapia con oxigeno continuo a largo plazo se
recomienda en pacientes con CP cuando la presion de
oxigeno en sangre arterial es menor de 60 mmHg o
saturacién menor de 88%.

Se recomienda considerar correccion de anemia y/o
deficiencia de hierro en pacientes con CP.
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4.4.2. Tratamiento farmacoldgico

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

Actualmente existen 5 grupos farmacologicos que pueden
mejorar la hemodinamica cardiopulmonar en el tratamiento
del cor pulmonale e hipertension arterial pulmonar (HAP)
(Grupo 1 en la clasificacién de HP):
e Blogueadores de los canales de calcio.
e Antagonistas de los receptores de endotelina.
o Ambrisentan.
o Bosentan.
o Macitentan.
¢ Inhibidores de la fosfodiesterasa 5.
o Sildenafil.
o Tadalafil.
o Vardenafil.
o Estimulantes de la Gunilatociclasa.
o Riociguat.
e Analogos de la Prostaciclina.
o Epoprostenol.
o lloprost.
o Treprostinil.
o Beraprost.
e Agonistas del Receptor IP.
o Selexipag.

3
NICE
GaliéN, 2015

Se recomienda tratamiento diurético (furosemide o IC
espironolactona) en pacientes con CP y HAP con signos de ESC/ERS
retencion hidrica y falla del ventriculo derecho. Galie N, 2015

Se recomienda considerar el tratamiento con

anticoagulantes orales en pacientes con HAP idiopatica, HAP libC
hereditaria, HAP debido a uso de anorexigenos (Grupo 1 en ESC/ERS
la clasificacion de HP) y HP tromboembodlica crénica (Grupo Galié N, 2015

4 en la clasificacion de HP).

La administracion de medicamentos bloqueadores de los
canales del calcio depende de la respuesta positiva a la
prueba de vasoreactividad vascular pulmonar. Se
recomienda su uso en pacientes con HAP idiopatica,
hereditaria y la inducida por medicamentos que tengan
respuesta a la prueba (Grupo 1 en la clasificacion de HP).

IC
ESC/ERS
Galie N, 2015

Se recomienda seguimiento y re-evaluacion después de 3-4
meses de tratamiento con bloqueadores de los canales del
calcio en este mismo grupo de pacientes (Grupo 1 en la
clasificacion de HP).

IC
ESC/ERS
Galie N, 2015
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Si en el seguimiento el paciente continua en clase funcional
de la OMS | o Il (Ver Anexo 5.3 Cuadro 6) con mejoria
hemodinamica del corazén derecho, se recomienda
continuar con bloqueadores de los canales del calcio.

En el paciente con HAP en tratamiento con farmacos
blogueadores de los canales del calcio se recomienda iniciar
vasodilatadores pulmonares especificos si en la re-
evaluacion progresa a clase funcional lll o IV de la OMS (Ver
Anexo 5.3 Cuadro 6) o si hay deterioro hemodinamico.

No se recomiendan medicamentos bloqueadores de los
canales del calcio en pacientes sin un estudio de
vasoreactividad vascular pulmonar y en no respondedores a
menos que las dosis estandares se deban a otras
indicaciones (ej. Fendbmeno de Raynaud).

Se recomienda el uso de farmacos inhibidores de la
fosfodiestereasa 5 como monoterapia, ya que han
demostrado mejoria en los sintomas clinicos, parametros
hemodinamicos y tendencia en la mejoria de la supervivencia
en HAP.

El tratamiento en pacientes con HAP con sildenafil ha
demostrado mejorar parametros clinicos y hemodinamicos,
pero no ha demostrado reducir la mortalidad o los efectos
adversos serios. Pueden ser utilizados en clase funcional II, llI
y IV como monoterapia.

Los antagonistas del receptor de la endotelina pueden
incrementar la capacidad de ejercicio, mejorar y prevenir el
deterioro de la clase funcional, reducir la disnea, mejorar la
hemodinamica cardiopulmonar y hay tendencia en la
reduccion de la mortalidad en pacientes con HAP. Cabe
mencionar que estos, requieren el monitoreo de la funcién
hepatica.

Los medicamentos analogos de la prostaciclina han
demostrado mejorar los sintomas, capacidad de ejercicio y
la hemodinamica del corazén derecho. El epopostrenol es el
Unico farmaco vasodilatador pulmonar que ha demostrado
disminuir la mortalidad hasta en un 70% en HAP.

El tratamiento combinado ha demostrado reducir el
deterioro clinico, mejorar la capacidad de ejercicio, reducir la
presion arterial pulmonar, la presion auricular derecha y la
resistencia vascular pulmonar pero sin influencia en la
mortalidad.
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Los vasodilatadores pulmonares mejoran discretamente la
hemodinamica del corazén derecho, la capacidad de ejercicio
y sintomas en pacientes con hipertension pulmonar,
enfermedad respiratoria y CP pero su uso se limita por los
efectos adversos (hipoxemia por desequilibrio
ventilacion/perfusion), por lo que se deberd tener cuidado
con su uso. Estos son:

e Bloqueadores de los canales del calcio.
Oxido nitrico.
Sildenafil.
Prostaciclinas inhaladas.
Bosentan.
Ambrisentan.
Riociguat.

No se recomiendan los vasodilatadores pulmonares
especificos en el CP secundario a enfermedad respiratoria
como EPOC (Grupo 3 en la clasificacion de HP).

En el tratamiento del CP por hipertension pulmonar (Grupo
3,4y 5 en la clasificacion de HP) no se recomienda el uso de
medicamentos:
e Bloqueadores de los canales del calcio
e Inhibidores de la enzima convertidora de
angiotensina (IECA).
e Alfa antagonistas.
e Digoxina (excepto para el tratamiento de Ia
fibrilacion auricular).

Los estudios con digoxina en CP no han demostrado
beneficio en la fraccion de expulsion del ventriculo derecho,
capacidad de ejercicio o clase funcional de la asociacion del
corazon de Nueva York (NYHA) (Ver Anexo 5.3, Cuadro
7).

No se recomienda el uso de la digoxina en CP.

No se recomienda en HAP el uso de IECA, antagonistas del
receptor de angiotensina-2, beta-bloqueadores e ivabradina
a menos que sea requerido por comorbilidades (ej. Presion
arterial alta, enfermedad arterial coronaria o falla cardiaca
izquierda).

Referir al centro experto en hipertension pulmonar a
pacientes con HAP / HP y/o sospecha de CP.
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4.4.3. Tratamiento en situaciones especiales

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

La cirugia de reduccion de volimen pulmonar en enfisema 1+
severo no provoca cambios significativos en la funcion del NICE
corazon derecho comparado con el tratamiento médico. Criner G, 2007

En pacientes con sobreposicion de SAOS y EPOC los

beneficios del uso de presion positiva continua de la via 2+

aérea son claros tanto para el incremento de la NICE
supervivencia como en la reduccion del riesgo de admisiéon Marin J, 2010
hospitalaria.

El uso de presion positiva continua de la via aérea en SAOS 2+
moderado y severo mejora la afeccion del ventriculo NICE
derecho. Karamanzanis G, 2015
Se recomienda que en pacientes con CP relacionados con B

SAOS moderado y severo se traten con presion positiva NICE
continua de la via aérea (CPAP). Karamanzanis G, 2015
Se recomienda que los pacientes con CP e hipoxemia vy C
sobreposiciéon con SAQS, se traten con presidn positiva NICE

continua de la via aérea y oxigeno de forma concomitante. ~ Machado MC, 2010

Se recomienda que los pacientes con CP secundario a IC
hipertensién pulmonar tromboembdlica crénica sean ESC/ERS
evaluados para tromboendarterectomia. Galie N, 2015

2+
NICE
Broberg CS, 2006

La flebotomia profilatica pudiera tener efecto deletereo en
la capacidad de ejercicio.

3
NICE
Ammash N, 1996

La flebotomia incrementa el riesgo de eventos vasculares
cerebrales.

La flebotomia debe ser restringida al alivio temporal de los

sintomas de hiperviscosidad cuando el hematécrito sea D
mayor a 65% a pesar de tratamiento éptimo. NICE
No se debe de extraer mas de una unidad de sangre y Spence MS, 2007
reemplazar el volimen con solucion salina o Hartmann.
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El transplante pulmonar en estadios avanzados de la
enfermedad (EPOC, fibrosis pulmonar idiopatica y fibrosis
quiistica) puede revertir la afeccion del ventriculo derecho.
De cualquier manera, una estricta seleccion de los
candidatos receptores debe de realizar debido a la limitada
disponibilidad de donadores de 6rganos.

4.5. Vigilancia y seguimiento

3
NICE
Leong D, 2016

EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

El seguimiento del paciente con EPOC y CP croénico debe

realizarse en los tres niveles de atencion, vigilando la

progresién de la disnea, sincope, aparicion de edema Punto de buena practica
periférico o aumento de la cardiomegalia en la placa de

torax.

La valoracion subsecuente por parte de Neumologia debe

realizarse semestralmente para ajuste de tratamiento. st

La valoraciéon clinica cardiolégica debe realizarse
semestralmente y se sugiere la realizaci6n de Punto de buena practica
ecocardiograma en forma anual.

Se deberan actualizar estudios de laboratorio completos,
radiografia de térax y ecocardiograma si existieran cambios  Punto de buena practica
en la condicién clinica del paciente.

La valoracion clinica del paciente con tratamiento, debera

complementarse con la determinacion de la saturacién de

oxigeno mediante pulsoximetria o gasometria arterial. En  Punto de buena practica
caso de un valor de saturacion de oxigeno menor a 88%, se

sugiere revaloracion en bldsqueda de la causa del deterioro.

Todo paciente con EPOC y/o0 SAOS con deterioro de la clase
funcional y PSAP de 60 mm Hg o mayor, es considerado de
alto riesgo y debera referirse a tercer nivel para su
tratamiento especializado.

Punto de buena practica

Debe considerarse hospitalizar en segundo nivel al paciente
con CP y signos de deterioro hemodinamico, disnea
progresiva o arritmias graves a pesar de tratamiento
ambulatorio.

Punto de buena practica

B E BEEEE
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4.6. Pronostico
EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

La supervivencia de los pacientes con CP es pobre y depende
en gran medida de la progresion de la enfermedad que le di6
origen.

La supervivencia promedio en este grupo de pacientes a
cinco anos es del 62% y a los diez afhos del 26%.

Las enfermedades cardiacas como el CP constituyen junto
con la hipertension arterial y la diabetes mellitus, las
comorbilidades asociadas mas comunes en el grupo de
pacientes con EPOC.

La mayoria de las muertes, en el grupo de EPOC, son debidas
a enfermedad cardiovascular (67.8%), HR 2.5 (IC 95% 1.30-
4.97) para CP, y contribuyen en un 34.4% como causa de
re-hospitalizacion.

El CP se considera un factor prondstico de readmision
hospitalaria a un afio por exacerbaciéon aguda de EPOC,
independientemente de la edad y el sexo.

El CP es un factor asociado a readmision hospitalaria en un
mes, [OR 2.14 (IC 95% 1.26-3.64)] en sujetos con
exacerbacion aguda de EPOC.

La PMAP mayor de 45 mmHg es un factor de riesgo
independiente de mortalidad, [OR 6.9 (IC 95% 1.3-20.1)] en
pacientes con exacerbacion de EPOC y SAOS.

En el grupo de pacientes con hipertensién arterial pulmonar
(HAP), las causas principales de hospitalizacion son:

e Falla cardiaca derecha (56%).

e Infeccion (16%).

e Sangrado (8%).
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En los pacientes con HAP, que desarrollan insuficiencia
cardiaca derecha la mortalidad promedio intrahospitalaria es
del 14% y aumenta hasta el 46-48% en aquellos que
requieren inotropicos o son admitidos en la unidad de
cuidados intensivos.

La mortalidad posterior al alta hospitalaria fue de 13%, 26%
y 35% a 3, 6 y 12 meses respectivamente.

Los predictores de mortalidad hospitalaria en pacientes con
HAP incluyen:
e Enfermedad concomitante del tejido conectivo, OR
4.92 (IC95% 1.18-20.6)
e Presion arterial sistélica menor a 100 mmHg, OR
4.32(IC95% 1.37-13.6).
e Sodio menor de 136 mEqg/L, OR 4.29 (IC 95% 1.29-
14.7).

En pacientes con tromboembolia pulmonar aguda sin
inestabilidad hemodinamica, se considera la pre-existencia
de CP como factor de riesgo independiente de mortalidad,
ademas de la edad, el reposo prolongado, la taquicardia
sinusal y la taquipnea.

Los dos parametros ecocardiograficos que se establecen
como predictores independientes de mortalidad son:
e La hipertrofia del ventriculo derecho, HR 4.34 (IC
95% 1.49-12.59).
e La funcion sistélica normal del ventriculo derecho
determinada mediante TAPSE >18 mm como factor
protector, HR 0.56 (IC 95% 0.33-0.96).

Por sus implicaciones prondsticas, se recomienda el
seguimiento ecocardiografico con dimensién y grosor del
ventriculo derecho y TAPSE.

2+
NICE
Campo A, 2011

2+
NICE
Campo A, 2011

2+
NICE
Volschan, 2009

2+
NICE
Steiner J, 2015

2+
NICE
Steiner J, 2015

4.7. Referencia y contrarreferencia
EVIDENCIA / RECOMENDACION NIVEL / GRADO

Todo paciente con EPOC y sospecha de CP, debe ser referido
al neumologo y al cardiélogo para confirmar el diagndstico y
optimizar el tratamiento.

Punto de buena practica
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Si a pesar del tratamiento intrahospitalario en segundo nivel
de atencién, el paciente empeora progresivamente o no
responde adecuadamente al mismo, debe considerarse su
envio a tercer nivel de atencion.

Si el paciente hospitalizado en segundo nivel con diagnéstico
de CP padece una enfermedad del tejido conectivo
concomitante, tiene hiponatremia (sodio menor a 136
mEqg/L) o hipotension (tension arterial sistdlica menor de
100 mmHg) se considera de alto riesgo y debe ser referido a
tercer nivel para su atencion

Una vez estabilizado y habiendo completado el ciclo
terapéutico, el paciente podra egresar a domicilio con la
contrarreferencia a primer nivel para continuar con su
seguimiento como paciente ambulatorio.

En caso de aun requerir tratamiento hospitalario pero no
estudios invasivos de diagnéstico o tratamiento
especializado, el paciente podra contrarreferirse a segundo
nivel de atencién para continuar su tratamiento hasta su
egreso domiciliario.

31

Punto de buena practica

Punto de buena practica

Punto de buena practica

Punto de buena practica



el segundo y tercer nivel de atencion

5. ANEXOS

5.1. Protocolo de Busqueda

La busqueda sistematica de informacion se enfocé en documentos obtenidos acerca de la tematica
Diagnostico y Tratamiento del Cor pulmonale crénico. La bisqueda se realizé en PubMed y en
el listado de sitios Web para la busqueda de Guias de Practica Clinica.

Criterios de inclusion:

o Documentos escritos en inglés y espaiiol.

e Documentos publicados los Ultimos 5 afos (rango recomendado) o, en caso de encontrarse
escasa o nula informacion, documentos publicados los Ultimos 10 anos (rango extendido).

e Documentos enfocados al diagndstico y tratamiento.

Criterios de exclusion:
e Documentos escritos en otro idioma que no sea espafol o inglés.
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5.1.1. Estrategia de busqueda

5.1.1.1. Primera Etapa

Esta primera etapa consistid en buscar documentos relacionados al tema Diagnéstico y
Tratamiento del cor pulmonale crénico en PubMed. La blUsqueda se limité a estudios en
humanos, documentos publicados durante los Gltimos 5 afos, en idioma inglés y espafiol, del tipo de
documento de Guias de Practica Clinica, revisiones sistematicas, metanalis y ensayos clinicos
controlados, se utilizaron términos validados del MeSh. Se utilizé el término Pulmonary Heart
Disease. Esta etapa de la estrategia de blsqueda dio 1 resultado, que no se utilizé para la
elaboracion de la guia.

BUSQUEDA RESULTADO

Pulmonary Heart Disease/diagnosis"[Mesh] OR "Pulmonary Heart
Disease/therapy"[Mesh] ) Filters: Meta-Analysis; Systematic Reviews; Controlled 1 documento, no
Clinical Trial; Guideline; Clinical Trial; published in the last 5 years; Humans; English; Gtil para la guia

Spanish; Adult: 19+ years

Algoritmo de busqueda:

1. Pulmonary Heart Disease/diagnosis"[Mesh]

Pulmonary Heart Disease/therapy"[Mesh]

#1O0R#2

2011[PDATI: 2016[PDAT]

Humans [MeSH]

#3AND # 4 AND # 5

English [lang]

Spanish [lang]

#7O0R#8

10. #6AND#9

11. Meta-Analysis [ptyp]

12.  Systematic Reviews [ptyp]

13.  Controlled Clinical Trial [ptyp]

14.  Guideline [ptyp]

15.  Clinical Trial [ptyp]

16. #11O0R#120R# 13 #140R# 15

17. #10 AND #16

18. Aged: +19 years [MeSH Terms]

19. #17 AND # 18

20. #1OR#2AND # 4 AND # 5 AND (#7 OR # 8) AND (#11 OR # 12 OR #13 OR # 14
OR #15) AND # 18

WONOTAWN

Se argumenta extender la busqueda a 10 afos debido a encontrarse poca informacién, asimismo se
amplia a revisiones clinicas y ensayos clinicos.
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BUSQUEDA RESULTADO

Pulmonary Heart Disease/diagnosis"[Mesh] OR "Pulmonary Heart
Disease/therapy"[Mesh] ) Filters: Meta-Analysis; Systematic Reviews; Controlled 11 documentos, 1
Clinical Trial; Guideline; Clinical Trial; Review; published in the last 10 years; Humans; documento til

English; Spanish; Adult: 19+ years

Algoritmo de busqueda:

1. Pulmonary Heart Disease/diagnosis"[Mesh]

Pulmonary Heart Disease/therapy"[Mesh]

#1O0R# 2

2006[PDAT]: 2016[PDAT]

Humans [MeSH]

#3AND # 4 AND # 5

English [lang]

Spanish [lang]

#70R#8

10. #6AND#9

11. Meta-Analysis [ptyp]

12.  Systematic Reviews [ptyp]

13.  Controlled Clinical Trial [ptyp]

14.  Guideline [ptyp]

15.  Clinical Trial [ptyp]

16. Review [ptyp]

17. #110R#120R#13#140R# 150R# 16

18.  #10 AND #17

19. Aged: +19 years [MeSH Terms]

20. #18 AND# 19

21. #1OR#2AND # 4 AND # 5 AND (#7 OR # 8) AND (#11 OR # 12 OR #13 OR # 14
OR #15 OR #16) AND # 19

5.1.1.2. Segunda Etapa

En esta etapa se realiz6 la bisqueda en sitios Web en los que se buscaron Guias de Practica Clinica
con el término Pulmonary Heart Disease. A continuaciéon se presenta una tabla que muestra los
sitios Web de los que se obtuvieron los documentos que se utilizaron en la elaboracién de la guia.

SITIOS WEB # DE RESULTADOS # DE DOCUMENTOS
OBTENIDOS UTILIZADOS

WoONOGTAWN

Medigraphic 18 9
TripDatabase 362 12
American Heart association 2 1
American College of Cardiology 3 1
European Society of Cardiology 1 1
National Institute for Health an 12 1
Clinical Excellence

Total 466 25
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En los siguientes sitios Web no se obtuvieron resultados:
e National guideline clearinhouse

5.1.1.3. Tercera Etapa

Posterior a la blUsqueda de guias de practica clinica, revisiones sistematicas y metanalisis, se
procedi6 a buscar documentos Utiles para la complementacion y elaboracion de la guia, se procedié
a realizar busquedas dirigidas de acuerdo a la patologia obteniendo 21 documentos utiles para la
conformacion de la guia.

En resumen, de 477 resultados encontrados, 47 fueron Utiles para el desarrollo de esta guia.
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5.2. Escalas de Gradacion

NIVELES DE EVIDENCIA PARA ESTUDIOS DE TERAPIA POR NICE**

NIVEL DE 2
EVIDENCIA INTERPRETACION

Meta-andlisis de gran calidad, RS de EC con asignacion aleatoria o EC con asignacion aleatoria

1++ P
con muy bajo riesgo de sesgos
1+ Meta-analisis de gran calidad, RS de EC con asignacion aleatoria o EC con asignacién aleatoria
con bajo riesgo de sesgos
1 Meta-andlisis de gran calidad, RS de EC con asignacion aleatoria o EC con asignacion aleatoria
con alto riesgo de sesgos*
244 RS de alta calidad de estudios de cohortes o de casos-controles, con muy bajo riesgo de confusion,
sesgos 0 azar y una alta probabilidad de que la relacion sea causal
2 Estudios de cohortes o de casos-controles bien realizados, con bajo riesgo de confusién, sesgos o
azar y una moderada probabilidad de que la relacion sea causal
2- Estudios de cohortes o de casos y controles con alto riesgo de sesgo*
3 Estudios no analiticos, como informe de casos y series de casos
4 Opinién de expertas/os

GRADOS DE RECOMENDACION PARA ESTUDIOS DE TERAPIA (NICE)

GRADOS DE b

Al menos un meta-analisis, o un EC con asignacion aleatoria categorizados como 1++, que sea
directamente aplicable a la poblacién blanco; o una RS o un EC con asignacion aleatoria o un
volumen de evidencia con estudios categorizados como 1+, que sea directamente aplicable a
la poblacion diana y demuestre consistencia de los resultados.

A

Un volumen de evidencia que incluya estudios calificados de 2++, que sean directamente
B aplicables a la poblacién blanco y que demuestren globalmente consistencia de los resultados,
o0 evidencia que pueda extrapolarse de estudios calificados como 1++ o0 1+

Un volumen de evidencia que incluya estudios calificados de 2+, que sean directamente
C aplicables a la poblacion objeto y que demuestren globalmente consistencia de los
resultados, o extrapolacion de estudios calificados como 2++

Evidencia nivel 3 o 4, o extrapolacién de estudios calificados como 2+, o consenso formal

D(BPP Un buen punto de practica (BPP) es una recomendacion para la mejor practica basado en la
( ) experiencia del grupo que elabora la guia

*Los estudios con un nivel de evidencia con signos “=“no deberian utilizarse como base para elaborar una recomendacién, Adaptado de
Scottish Intercollegiate Guidelines Network.

**National Institute for Clinical Excellence (NICE). Guidelines Development methods. Guideline Development Methods-Chapter 7:
Reviewing and grading the evidence. London: NICE update March 2005.The guidelines manual 2009.
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CLASIFICACION DEL NIVEL DE EVIDENCIA Y GRADO DE RECOMENDACION DE LA

EUROPEAN SOCIETY OF CARDIOLOGY (ESC)/EUROPEAN RESPIRATORY SOCIETY
(ERS).

CLASE DE ; REDACCION
RECOMENDACION DESCRIPCION | SUGERIDA

Evidencia y/o acuerdo generar de que el tratamiento o Es recomendado / esta
procedimiento proporcionado es benéfico, Gtil y efectivo. indicado

Clasel

La evidencia es contradictoria y / o hay divergencia de
Clase ll opiniones acerca de la utilidad / eficacia del tratamiento
o procedimiento dado.

El peso de la evidencia /la opinion esta a favor de la

Clase lla ijlidad y eficacia Deberia ser considerado
La utilidad / eficacia estd menos establecida por la Pued iderad
Clase llb  cyidencia /opinién. uede ser considerado

Evidencia o acuerdo general de que el tratamiento o
Clase lll procedimiento dado no es util / efectivo y en algunos No se recomienda
casos pueden ser perjudicial.

NIVEL DE

INTERPRETACION
EVIDENCIA
A Los datos derivados de multiples ensayos clinicos aleatorizados o metaanalisis.
B Los datos derivados de un Unico ensayo clinico aleatorizado o grandes estudios no aleatorios.
C Consenso de la opinién de los expertos y / o pequefios estudios, estudios retrospectivos, registros.

Adaptado: Galie N, Humbert M, Vachiery JL, Gibbs S, Lang |, , et al. 2015 ESC/ERS Guidelines for the diagnosis and treatment of
pulmonary hypertension: The Joint Task Force for the Diagnosis and Treatment of Pulmonary Hypertension of the European Society of
Cardiology (ESC) and the European Respiratory Society (ERS):. Eur Respir J. 2015 Oct;46(4):903-75.
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5.3. Cuadros o figuras

CUADRO 1. CAUSAS COMUNES DE COR PULMONALE CRONICO

MECANISMO

FISIOPATOLOGICO ENFERMEDADES

Enfermedad Pulmonar obstructiva cronica.
Enfisema.

Asma.

Fibrosis quistica.

Bronquiectasias.

Bronquiolitis obliterante.

Enfermedad intersticial difusa.

ENFERMEDADES PULMONARES
OBSTRUCTIVAS

Fibrosis pulmonar idiopatica.

Escoliosis y malformaciones de la caja toracica.
Tuberculosis pulmonar.

Sarcoidosis pulmonar.

Neumoconiosis.

Enfermedad pulmonar relacionada con drogas.
Alveolitis alérgica extrinseca.

Enfermedades del tejido conectivo.

Fibrosis pulmonar intersticial de origen desconocido.

ENFERMEDADES PULMONARES
RESTRICTIVAS

Sindrome de apnea obstructiva del suefio.
Sindrome de obesidad / hipoventilacion.
Hipoventilacion alveolar central.
Enfermedades neuromusculares.

INSUFICIENCIA RESPIRATORIA DE
ORIGEN CENTRAL

Tromboembolia pulmonar.

Embolia tumoral.

Parasitos.

Hipertension arterial pulmonar idiopatica.
Enfermedad veno-oclusiva pulmonar.
Hemangioma capilar pulmonar.
Drepanocitosis

Embolia grasa.

Mediastinitis fibrosante.

Tumor mediastinico.

Angeitis pulmonar secundaria a enfermedad sistémica.

ENFERMEDADES POR OCLUSION
DEL LECHO VASCULAR
PULMONAR

Adaptado de: Budev MM, Arroliga AC, Wiedemann HP, Matthay RA. Cor pulmonale: an overview. Seminars in Respiratory
and Critical Care Medicine 2003; 24: 233-244
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CUADRO 2. CLASIFICACION DE LA HIPERTENSION PULMONAR

GRUPO CLASIFICACION

1. Hipertensioén arterial
pulmonar.

Grupo 1

1’. Enfermedad pulmonar
veno-oclusivay/ o
hemangiomatosis capilar
pulmonar.

1°’. Hipertension pulmonar
persistente del recién nacido

Hipertension pulmonar
secundaria a enfermedad
cardiaca izquierda.

Grupo 2

Hipertension pulmonar
secundaria a enfermedad
pulmonar y/o hipoxia.

Grupo 3

Hipertension pulmonar
tromboembélica cronicay
otras obstrucciones de la
arteria pulmonar.

Grupo 4

Hipertension pulmonar con
mecanismo desconocido o
multifactorial.

Grupo 5

ETIOLOGIA DE HIPERTENSION PULMONAR

1.1 Idiopatica.

1.2 Hereditaria.
-1.2.1 Mutacién BMPR2.
- 1.2.2 Otras mutaciones.

1.3 Inducida por drogas y toxinas.

1.4 Asociada con:
- 1.4.1 Enfermedades del tejido conectivo.
- 1.4.3 Hipertension portal.
- 1.4.4 Enfermedades cardiacas congénitas.
- 1.4.5 Esquistosomiasis.

1’.1 Idiopatica.
1’.2 Hereditaria:
- 1’.2.1 Mutacion EIF2AK4.
- 1°.2.2 Otras mutaciones.
1’.3 Inducida por drogas, toxinas y radiacion.
1’.4 Asociada con:
- 1".4.1 Enfermedad del tejido conectivo.
- 1’.4.2 Infeccion HIV.

1’’ Hipertension pulmonar persistente del recién nacido.

2.1 Disfuncion sistélica ventricular izquierda.

2.2 Disfuncién diastélica ventricular izquierda.

2.3 Enfermedad valvular.

2.4 Cardiopatias congénitas y obstructivas.

2.5 Estenosis de venas pulmonares congénitas y adquiridas.

3.1 Enfermedad pulmonar obstructiva crénica.

3.2 Enfermedad pulmonar intersticial.

3.3 Otras enfermedades pulmonares con patrén obstructivo,
restrictivo o mixto.

3.4 Trastornos respiratorios del suefio.

3.5 Trastornos de hipoventilacion alveolar.

3.6 Exposicion cronica a elevada altitud.

3.7 Enfermedad pulmonar ambiental.

4.1 Hipertensién pulmonar tromboembodlica crénica.
4.2 Otras obstrucciones de la arteria pulmonar.
- 4.2.1 Angiosarcoma.
- 4.2.2 Otros tumores intravasculares.
- 4.2.3 Arteritis.
- 4.2.4 Estenosis congénita de arterias pulmonares.
- 4.2.5 Parasitosis (hidatidosis).

5.1 Desordenes hematoldgicos: anemia hemolitica cronica,
desérdenes mieloproliferativos, esplenectomia.

5.2 Desoérdenes sistémicos: sarcoidosis, histiocitosis pulmonar,
linfangioleiomiomatosis, neurofibromatosis.

5.3 Desoérdenes del metabolismo: Enfermedad de Gaucher,
trastornos tiroideos.

5.4 Otras: microangiopatia trombdtica tumoral pulmonar,
mediastinitis fibrosante, insuficiencia renal con o sin dialisis,
hipertension pulmonar segmentaria.

Adaptado de: Galié N, Humbert M, Vachiery JL, Gibbs S, Lang |, Torbicki A et al. 2015 ESC/ERS Guidelines for the
diagnosis and treatment of pulmonary hypertension. Eur Respir J. 2015 Oct;46(4):903-75.
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CUADRO 3. SIGNOS PRESENTES EN COR PULMONALE CRONICO

LOCALIZACION SIGNOS

CUELLO e Ingurgitacion yugular.

e Estertores crepitantes.
PULMON e Derrame pleural.
e Disminucién de los ruidos respiratorio.

e Aumento de intensidad del componente pulmonar del segundo ruido.

e Desdoblamiento del 2° ruido cardiaco, en pacientes con hipertension
arterial pulmonar.

e Soplo holosistélico de origen tricispideo ( dilatacion del ventriculo

CORAZON
derecho).

e Soplo diastélico de origen pulmonar.
e Taquicardia (relacionado a insuficiencia cardiaca derecha).
e Hipotension (relacionado a insuficiencia cardiaca derecha).
e Hepatomegalia.

ABDOMEN e Reflujo hepato-yugular o abdomino-yugular

RENAL e Oliguria (relacionado a insuficiencia cardiaca).
EXTREMIDADES e Edema periférico.
INFERIORES e Extremidades frias (relacionado a insuficiencia cardiaca).

Adaptado de: Harjola VP, Mebazaa A, Celutkiené J, Bette D, Bueno H, Chioncel O et al. Contemporary management of
acute right ventricular failure: a statement from the Heart Failure Association and the Working Group on Pulmonary
Circulation and Right Ventricular Function of the European Society of Cardiology. European Journal of Heart Failure
2016; 18:226-241
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CUADRO 4. SIGNOS ECOCARDIOGRAFICOS DE HIPERTENSION PULMONAR
UTILIZADOS PARA EVALUAR LA PROBABILIDAD DE HIPERTENSION PULMONAR
AUNADOS A LA MEDICION DE LA VELOCIDAD PICO DE REGURGITACION
TRICUSPIDEA

2 C. VENA CAVA INFERIOR Y
A. VENTRICULOS B. ARTERIA PULMONAR ‘ AURICULA DERECHA

Tiempo de aceleracion del Diametro de vena cava inferior

Indice didmetro basal flujo en tracto de salida del > 21 mm con pérdida del

ventriculo derecho/ventriculo ventriculo derecho <105 colapso inspiratorio (< 50 % en

izquierdo > 1,0. ms o presencia de muesca inspiracion profunda o < 20 %
mesosistdlica. en inspiracion tranquila).

Aplanamiento  del  septum Velocidad de regurgitacion
interventricular pulmonar en  diastole

indice de excentricidad VI > 1.1. temprana > 2.2 m/s.

Area de la auricula derecha al
final de la sistole > 18 cm?.

Diametro de tronco de la
pulmonar > 25 mm

Adaptado de: Galieé N, Humbert M, Vachiery JL, Gibbs S, Lang |, Torbicki A et al. 2015 ESC/ERS Guidelines for the
diagnosis and treatment of pulmonary hypertension. Eur Respir J. 2015 Oct;46(4):903-75.

CUADRO 5. PROBABILIDAD POR ECOCARDIOGRAFIA DE HIPERTENSION
PULMONAR EN SUJETOS SINTOMATICOS CON SOSPECHA DE LA ENFERMEDAD

VELOCIDAD PICO DE PRESENCIA DE OTROS SIGNOS Engg;g?é%Eg;CA
REGURGITACION ECOCARDIOGRAFICOS DE S TR TN CER
TRICUSPIDEA (M/S) HIPERTENSION PULMONAR TTRORUAR
< 2.8 0 no medible Si
Intermedio
2.9-3.4 No

Adaptado de: Galié N, Humbert M, Vachiery JL, Gibbs S, Lang |, Torbicki A et al. 2015 ESC/ERS Guidelines for the
diagnosis and treatment of pulmonary hypertension. Eur Respir J. 2015 Oct;46(4):903-75.
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CUADRO 6. CLASIFICACION FUNCIONAL EN LA HIPERTENSION PULMONAR
DE LA ORGANIZACION MUNDIAL DE LA SALUD (WHO)

Clasel Pacientes con hipertension pulmonar sin limitacion en la actividad fisica.

Pacientes con hipertension pulmonar con leve limitacion de la actividad fisica;
Claselll estan sin limitacion en reposo, la actividad fisica ordinaria produce disnea, fatiga,
dolor toracico o presincope.

Pacientes con hipertension pulmonar con limitacion marcada de la actividad fisica;
Clase lll sin limitacion en reposo, la actividad fisica ordinaria produce disnea, fatiga, dolor
toracico o presincope.

Pacientes con hipertensién pulmonar con incapacidad para llevar a cabo cualquier

actividad fisica sin sintomas. Estos pacientes manifiestan signos de falla cardiaca
Clase IV derecha y sincope.

La disnea o fatiga pueden estar aun presentes en reposo. La incomodidad se

encuentra presente por cualquier grado de actividad fisica.

Adaptado de: Rosas MJR, Campos R, Morales JE. Clasificacion clinica de la hipertensién arterial pulmonar. Neumol y
Cirugia Torax 2006; 65:519-s27.

CUADRO 7. CLASIFICACION DE LA CLASE FUNCIONAL DE

INSUFICIENCIA CARDIACA DE LA NEW YORK HEART ASSOCIATION
(NYHA)

Clasel Actividad habitual sin sintomas. No hay limitacién de la actividad fisica.

El paciente tolera la actividad habitual, pero existe una ligera limitacion de la

Clase ll .. . . ) .

actividad fisica, apareciendo disnea con esfuerzos intensos.

La actividad fisica que el paciente puede realizar es inferior a la habitual, esta
Clase lll . .

notablemente limitado por la disnea.
Clase IV El paciente tiene disnea al menor esfuerzo o en reposo, y es incapaz de realizar

cualquier actividad fisica.

Adaptado de: Yancy CW, Jessup M, Bozkurt B, Butler J, Casey DE, Drazner MH et al. 2013 ACCF/AHA guideline for the
management of heart failure: a report of the ACC Foundation/AHA Task Force on Practice Guidelines. J Am Coll Cardiol.
2013 Oct 15;62(16):e147-239.
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5.4. Diagramas de Flujo

Algoritmo 1. Diagnéstico de Cor pulmonale

ALGORITMO DIAGNOSTICO
COR PULMONALE
Antecedentes de enfermedades
o que se asocian a cor pulmonale p—
Sintomas 'Temp.ranés' (EPOC, SAOS, TEP, HAP, HP)* Slgnos
- Intolerancia al ejercicio - Plétora yugular
- Fatiga + - Edema
* Sintomas Tardios Buscar intencioandamente signos - Hepatomegalia
- Disnea de esfuerzo/reposo §——] Y sintomas que sugieran cor  [—®.Sop|o holosistolico
- Sincope pulmonale tricuspideo
- Tos y hemoptisis - Soplo diastélico pulmonar
IHaIIazgos posibles ECG: Hallazgos posibles Rayos X:
- Normal - Normal
Y . L -
- P pulmonar Solicit - 3 - Dilatacién arteria pulmonar
- Eje eléctrico a la derecha oficitar ex?menes e |- Podamiento de vasos
R X . laboratorio, ECG y > el
- Hipertrofia ventricular R X periféricos
derecha ayos - Crecimiento de ADy VD
- Bloqueo rama derecha - Evidencia de enf. pulmonar
- Fibrilacion auricular (vascular u obstructiva.

¢Existen datos
sugestivos o persiste

<l k‘lo
¢ b sospecha de cor !
pulmonale?
Realizar Ecocardiograma en
busca de datos sugestivos de
hipertensién pulmonar
\ 4

¢Probabilidad
intermedia o alta de

HAP ?

Probabilidad baja
para HAP

NO—>

Considerar otros
diagndsticos

sl * Pruebas complementarias
- Pruebas de funcion respiratoria.
- Gases arteriales.
Realizar pruebas - Polisomnografia.
complementarias segun la causa Gammagrama pulmonar V/Q.
subyacente que originé el CP - AngioTAC de térax o TAC de alta
resolucion.

" O

¢Existe repercusion
estructural y funcional a
corazon derecho?

Y

|

Se confirma cor
pulmonale
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Algoritmo 2. Tratamiento del Cor pulmonale

ALGORITMO TRATAMIENTO
COR PULMONALE (CP)

Y

Objetivos de tratamiento son:

- Optimizar el perfil hemodinamico VD.
- Mejorar el estado funcional.

- Prolongar la supervivencia.

v

Iniciar a todo los pacientes con CP
con medidas generales y no
farmacolégicas

\ 2 L 2 L Z L 2 L 2 L 4
Rehabilitacion Correccion de Consejeria Terapia Flebotomia
. . . R Vacunacion o

fisicay pulmonar anemia reproductiva psicolégica (Hcto >65%)

| | I I I |
v

Si hay hipoxemia (PaO2 <60mmHg
en gasometria o saturacion de 02
< 88%), utilizar oxigeno continuo
2-3 Ipm > 15 horas/dia

L Z

Si hay congestion venosa
sistémica o falla del ventriculo
derecho, utilizar diuréticos
(furosemide/espironolactona)

v

Evaluar la necesidad tratamiento *SAOS: Sindrome de apnea obstructiva de suefio.
complementario segun la causa SOH: Sindrome de obesidad hipoventilacién
del CP

éCcp
secundario
a TEP o HAP
ereditaria, idiopatica
Q por farmacos,

¢ElCP
es secundario a
enfermedad cardiaca
izquierda

CP es secundario a
NO-»{ problema pulmonar
(EPOC, fibrosis, etc.)

¢EICP es
secundario a SAOS o
SOH*?

Sl SI Sl
Y

Iniciar con
anticoagulacion

Optimizar manejo de
enfermedad de base

Optimizar manejo de
enfermedad de base

so de presion positiv
de la via aérea

Evaluar la necesidad de
cateterismo derecho en
HAP hereditaria, idiopatica
o por farmacos

éPrueba de
vasorreactividad
positiva?

Oxigeno continuo
2-3 Ipm > 15 horas/dia

Y

Vasodilatadores
ulmonares especifico

Manejo con calcio-
antagonistas
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5.5. Listado de Recursos

5.5.1. Tabla de Medicamentos

Medicamentos mencionados en la guia e indicados en el tratamiento de cor pulmonale del Cuadro Basico del Instituto
Mexicano del Seguro Social:

CUADRO BASICO DE MEDICAMENTOS

CLAVE PRINCIPIO DosIS PRESENTACION TIEMPO EFECTOS ADVERSOS INTERACCIONES CONTRAINDICACIONE
ACTIVO RECOMENDADA

Comprimido de Aumentar Nausea, mareo, cefalea, La ranitidina disminuye Hlpersen5|b|I|dad al
Liberacion la dosis en rubor, hipotensién su biotransformacién, el farmaco, choque
prolongada. Cada periodos de  arterial, estrefimiento y jugo de toronja cardiogénico, bloqueo
comprimido contiene: 7 al4dias edema incrementa la AV, hipotension arterial,
o Oral. Nifedipino 30 mg. hasta hipotension. El diltiazem asma y p-bloqueadores.
Y . Nifedipino  Adultos: 30 mg Envase con 30 alcanzar el disminuye su depuracién
cada 24 horas, comprimidos. efecto y la fenitoina su
dosis maxima 60 deseado. biodisponibilidad. El uso
mg/dia. concomitante con digital
o B-bloqueadores, puede
producir trastornos de la
conduccién AV.
Tableta o capsula. Indefinido. Cefalea, fatiga, nausea, Con antihipertensivos Hipersensibilidad al
Cada tableta o astenia, somnolencia, aumenta su efecto farmaco, ancianos, dafo
capsula contiene: edema, palpitaciones y hipotensor. hepatico y deficiencia de
Oral. Besilato o Maleato de mareo. la perfusién del
010.000.2111.00 Anmlodipino Adultos: 5 a 10 amlodipino miocardio.
010.000.2111.01 mg cada 24 equivalente a 5 mg
horas. de amlodipino.
Envase con 10 o 30
tabletas o capsulas.
Tableta o gragea. Indefinido. Cefalea, cansancio, Favorece los efectos de Infarto agudo de
Cada tableta estrefiimiento, los B-bloqueadores y miocardio, edema
it contiene: Clorhidrato taquicardia, hipotension digitali C ulmonar, bloqueo de la
010.000.2112.00  Diltiazem  Adultos: 30 mg ’ q P » digitalicos. ~on P , Dlog

cada 8 horas.

de diltiazem 30 mg.
Envase con 30
tabletas o grageas.
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disnea.

antiinflamatorios no
esteroideos disminuye su
efecto hipotensor.

conduccion AV,
insuficiencia cardiaca,
renal o hepatica graves



010.000.0502.00
010.000.0503.00
010.000.0504.00

010.000.0623.00

010.000.4308.00
010.000.4308.01
010.000.4309.00
010.000.4309.01

Digoxina

Warfarina

Sildefanil

Oral. Adultos:
Carga: 0.4 a2 0.6
mg. Subsecuente
lerdia: 0.1a0.3
mg cada 8 horas.
Mantenimiento:
0.12520.5mg
cada 8 horas.
Intravenosa
Adultos:

Inicial: 0.5 mg
seguidos de 0.25
mg cada 8 horas,
por uno o dos
dias. Después,
continuar con
medicacion oral
cada 24 horas.

Oral. Adultos y
nifios mayores de
12 afos: 10a 15
mg al dia durante
dos a cinco dias,
después, 2 a 10
mg al dia, de
acuerdo al
tiempo de
protrombina.

Oral.
Adultos: 50 a
100 mg.

Tableta. Cada tableta Indefinido
contiene: Digoxina

0.25 mg. Envase con

20 tabletas.

Solucién inyectable.

Cada ampolleta

contiene: Digoxina

0.5 mg. Envase con 6

ampolletas de 2 ml.

Tableta. Cada tableta Indefinido
contiene:

Warfarina sddica 5

mg. Envase con 25

tabletas.

Tableta. Cada tableta Indefinido
contiene: Citrato de

sildenafil equivalente

a sildenafil 50 mg y

100mg.

Envase con 1 tableta

0 envase con 4

tableta.
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Anorexia, nausea,
vomito, diarrea,
bradicardia, arritmias
ventriculares, bloqueo
Auriculo-ventricular,
insomnio, depresién y
confusion.

El riesgo mas frecuente e
importante es la
hemorragia (6 a 29 %);
que ocurre en cualquier
parte del organismo.
Nausea, vomito, diarrea,
alopecia, dermatitis.

Taquicardia, sincope,
hipotensidn, epistaxis,
vomito, dolor ocular,
priapismo. La mayoria de
los individuos afectados
han tenido las siguientes
caracteristicas: edad
mayor de 50 afios,
diabetes, hipertension
arterial, enfermedad
coronaria, dislipidemia o
tabaquismo.

undo y tercer nivel de atencion

Los antiacidos y
colestiramina disminuyen
su absorcién. Aumentan
los efectos adversos con
medicamentos que
producen hipokalemia
(anfotericina B,
prednisona). Con sales
de calcio puede
ocasionar arritmias
graves.

La mayoria de los
medicamentos
aumentan o disminuyen
el efecto anticoagulante
de la warfarina, por lo
que es necesario
reajustar la dosis con
base en el tiempo de
protrombina cada vez
que se adicione o se
suspenda la toma de un
medicamento.

La rifampicina,
midazolam y la
rifabutina, efavirenz,
pueden disminuir las
concentraciones del
saquinavir. Aumenta las
concentraciones de
indinavir, nelfinarir,
ritonavir, clindamicina,
sildenafil, terfenadina,
Con antimicéticos,
anticonvul-sivantes,
antagonistas del calcio,
pueden incrementar los
efectos toxicos.

Hipersensibilidad a
digitalicos, hipokalemia,
hipercalcemia, bloqueo
auriculoventricular y
taquicardia ventricular.

Hipersensibilidad al
farmaco. Embarazo,
hemorragia activa,
intervenciones
quirdrgicas o
traumatismos recientes,
Ulcera péptica activa,
amenaza de aborto,
discrasias sanguineas,
tendencia hemorragica,
hipertension arterial
grave.

Hipersensibilidad al
farmaco.



010.000.2307.00
010.000.2308.00

010.000.2304.00
010.000.2304.01

Furosemida

Espironolac-
tona

Oral. Adultos: 20
a 80 mg cada 24
horas.
Intravenosa o
intramuscular.
Adultos: 100 a
200 mg.

Oral. Adultos: 25
2200 mg cada 8
horas.

Tableta. Cada tableta
contiene: Furosemida
40 mg. Envase con
20 tabletas.

Solucién inyectable.
Cada ampolleta
contiene: Furosemida
20 mg. Envase con 5
ampolletas de 2 ml.

Tableta. Cada tableta
contiene:
Espironolactona 25
mg. Envase con 20 o
30 tabletas.

Indefinido

Indefinido
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Nausea, cefalea,
hipokalemia, alcalosis
metabdlica, hipotension
arterial, sordera
transitoria,
hiperuricemia,
hiponatremia,
hipocalcemia,
hipomagnesemia

Hiperpotasemia, mareo,
confusién mental,
eritema maculo papular,
ginecomastia,
impotencia, efectos
androgénicos.

Con aminoglucésidos o
cefalosporinas
incrementa la
nefrotoxicidad. La
indometacina inhibe el
efecto diurético.

Potencia la accién de
otros diuréticos y
anthipertensores. El
acido acetilsalicilico
disminuye el efecto de la
espironolactona. La
asociacion con los
inhibidores de la ECA y
los suplementos de
potasio producen
hiperkalemia.

Hipersensibilidad al
farmaco, embarazo en el
primer trimestre e
insuficiencia

hepatica.

Hipersensibilidad al
farmaco, hiperkalemia,
hipoaldosteronismo.
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5.6. Cédula de Verificacion de Apego a las Recomendaciones
Clave de la Guia de Practica Clinica

Diagnostico(s) Clinico(s): [KeaIHELS

CIE-9-MC / CIE-10 127.9 Enfermedad pulmonar del corazén, no especificada

Cédigo del CMGPC:

TiTULO DE LA GPC

Calificacion de las
recomendaciones

POBLACION BLANCO USUARIOS DE LA GUIA NIVEL DE ATENCION

(Cumplida: SI=1,
NO=0,
No Aplica=NA)

DIAGNOSTICO

Se debe de establecer la causa que origind el cor pulmonale (CP) crénico ya que su etiologia es variada y los
mecanismos fisiopatoldgicos se relacionan con el padecimiento primario. (Ver Anexo 5.3, Cuadro 1).

Para el abordaje diagnostico inicial de CP y la investigacion de su etiologia, se deberan solicitar los estudios
de laboratorio de rutina, radiografia de térax y electrocardiograma.

Se recomienda la realizacién de un ecocardiograma ya permiten la estratificacion de riesgo de hipertension
pulmonar en bajo, moderado y alto lo que tiene utilidad diagndstica, terapéutica y pronostica (Ver Anexo 5.3,
Cuadro 5).

Se recomienda realizar pruebas de funcién pulmonar y gases arteriales ya que permiten identificar la
repercusion de la_enfermedad subyacente.

Se recomienda la realizacién de polisomnografia en sujetos con sospecha de sindrome de apnea obstructiva
de suefio o sindrome de hipoventilacién-obesidad.

El gammagrama pulmonar ventilatorio/perfusorio (V/Q) puede ser realizado en enfermos con HP para

buscar hipertensién pulmonar tromboembdlica créonica (HPTEC).
TRATAMIENTO

La terapia con oxigeno continuo a largo plazo se recomienda en pacientes con CP cuando la presion de
oxigeno en sangre arterial es menor de 60 mmHg o saturacién menor de 88%.

Se recomienda tratamiento diurético (furosemide o espironolactona) en pacientes con CP y HAP con signos
de retencion hidrica y falla del ventriculo derecho.

Se recomienda considerar el tratamiento con anticoagulantes orales en pacientes con hipertension arterial
pulmonar (HAP) idiopatica, HAP hereditaria, HAP debido a uso de anorexigenos y HP tromboembdlica
cronica (Grupo 1y 4 respectivamente en la clasificacién de HP, Cuadro 3).

La administraciéon de medicamentos bloqueadores de los canales del calcio dependen de la respuesta positiva
a la prueba de vasoreactividad vascular pulmonar. Se recomienda su uso en pacientes con HAP idiopatica,
hereditaria y las inducidas por medicamentos que tengan respuesta a la prueba (Grupo 1 en la clasificacién
de HP, (Ver Anexo 5.3, Cuadro 2).

Se recomienda el uso de farmacos inhibidores de la fosfodiestereasa 5 como monoterapia, ya que han
demostrado mejoria en los sintomas clinicos, pardmetros hemodinamicos y tendencia en la mejoria de la
supervivencia en HAP.

No se recomiendan los vasodilatadores pulmonares especificos en el CP secundario a enfermedad
respiratoria como EPOC (Grupo 3 en la clasificacion de HP, Cuadro 3).

No se recomienda el uso de la digoxina en CP.

Se recomienda que en pacientes con CP relacionados con SAOS moderado y severo se trate con presion
positiva continua de la via aérea (CPAP).

Se recomienda considerar correccién de anemia y/o deficiencia de hierro en pacientes con CP.

Total de recomendaciones cumplidas (1)

Total de recomendaciones no cumplidas (0)
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Total de recomendaciones que no aplican al caso evaluado (NA)

Total de recomendaciones que aplican al caso evaluado

Porcentaje de cumplimiento de las recomendaciones evaluadas (%)

Apego del expediente a las recomendaciones clave de la GPC (SI/NO)
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6. GLOSARIO

Cianosis: Coloracién azul de la piel y de las mucosas que se produce a causa de una oxigenacion
deficiente de la sangre, debido generalmente a anomalias cardiacas o respiratorias.

Disnea: Dificultad para respirar.

Endotelio: Es un tejido que recubre la zona interna de todos los vasos sanguineos, incluido el
corazon, donde se llama endocardio.

Espirometria: Es un conjunto de pruebas respiratorias sencillas bajo circunstancias controladas,
que miden la magnitud absoluta de las capacidades pulmonares y los volimenes, asi como la
rapidez con que éstos pueden ser movilizados.

Fatiga: Molestia ocasionada por un esfuerzo mas o menos prolongado o por otras causas y que
en ocasiones produce alteraciones fisicas.

Flebitis: Es la inflamacion de una vena. Cuando aparece un codgulo de sangre en el interior de la
misma, se le llama tromboflebitis.

Flebotomia: La flebotomia, consiste también en el procedimiento de extraccidén de sangre desde
una vena periférica.

Flutter auricular: El flutter (traducido al espafiol como “aleteo”), es una arritmia causada por un
circuito de macrorreentrada en las auriculas (mas frecuente en auricula derecha), que se auto-
perpetua de forma circular en el interior de la misma.

Gasto cardiaco: Es la cantidad de sangre que los ventriculos impulsan cada minuto.
Hipercapnia: Es la elevacion anormal en la concentracion de diéxido de carbono (CO2) en la sangre
arterial.

Hiperinsuflaciéon pulmonar: Incremento del volumen pulmonar més alla del normal para la edad,
género y talla.

Hipertrofia ventricular: Es un aumento del grosor del musculo cardiaco que conforma la pared
ventricular, tanto derecha como izquierda, secundaria a una alteracion en la que el ventriculo debe
esforzarse mas para contraerse.

Hipoxemia: También conocida como desaturacion de oxigeno, se define como una presion parcial
anormalmente baja de oxigeno en la sangre arterial.

Policitemia: Trastorno en el cual aumenta el hematocrito, es decir, la proporcién de glébulos rojos

por volumen sanguineo, debido a un aumento del nimero de eritrocitos o a una disminucion del
plasma sanguineo.
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Polisomnografia: Prueba de mdltiples pardmetros usada en el estudio del suefio.

Tromboendarterectomia: Es un procedimiento quirGrgico para remover placas ateromatosas o
blogueos en el recubrimiento interior de una arteria obstruida por la acumulacién de depésitos.

Volumen espiratorio forzado: Es una medida obtenida por espirometria que equivale al
volumen de aire exhalado del pulmén de manera forzada durante un segundo después de haber
tomado aire al maximo. El resultado se expresa en porcentaje del valor de predicho para edad,
género, talla y poblacion.
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ABREVIATURAS:

Cl: Confidence interval (Intervalo de confianza)

CP: Cor pulmonale

ECOTT: Ecocardiograma transtoracico.

EPOC: Enfermedad Pulmonar Obstructiva Crénica

FEVI: Fraccion de expulsion del ventriculo izquierdo.

HAP: Hipertension arterial pulmonar.

HR: Hazard ratio (cociente de riesgo)

mm: milimetros

mmHg: Milimetros de mercurio

NYHA: New York Heart Association (Asociacion del corazén de Nueva York)
OD: Odds Ratio (Raz6n de Momios)

OMS: Organizacion Mundial de la Salud

PaCO2: Presion parcial de didxido de carbono en la sangre arterial.
Pa02: Presion parcial de oxigeno en la sangre arterial.
PMAP: Presion Media de la Arteria Pulmonar

PSAP: Presion Sistdlica de la Arteria Pulmonar

SAQS: Sindrome de apnea obstructiva del suefio.

TACAR: Tomografia axial computarizada de alta resolucion
TAS: Tension Arterial Sistolica

VCI: Vena cava inferior.

VD: Ventriculo derecho.

VEF1: Volumen espiratorio forzado.
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