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RESUMEN EJECUTIVO ]

Atender las necesidades no cubiertas
De las personas que padecen Hipertension Pulmonar:
Un llamado a la accidn

La hipertensién pulmonar (HP) es el nombre general e inclusivo para un grupo de enfermedades
crénicas que afectan a los pulmones y al corazén. Algunas formas de HP son raras y de rdpido
avance, debilitantes y mortales. Otras formas de HP, a pesar de ser graves, pueden ser curables.

La HP afecta a mds de 25 millones de personas en todo el mundo. Puede estar causada por una
variedad de otras afecciones subyacentes, o puede producirse sin una causa identificable. Los
sintomas generalmente son mal interpretados inicialmente o no aparecen hasta que la enfermedad
ha progresado, lo que significa que el diagndstico y el tratamiento pueden retrasarse. La HP afecta
a personas de cualquier edad, sexo, raza o etnia.

El presente documento fue inicialmente escrito en Europa por la Sociedad Europea de Pacientes
con Hipertension Pulmonar, traducido para Latinoamérica en Junio del 2012 y contextualizado a la
realidad latinoamericana en Agosto del 2014 en Medellin, Colombia, en una reunién de expertos en
HP.

Los autores de las modificaciones al documento original pertenecen a dos sectores bien definidos
que trabajan en HP: médicos clinicos especialistas lideres de opinion en el tema y representantes
de organizaciones de pacientes con HP.

Los participantes en la reunion de expertos fueron (en orden alfabético por pais):

Grupo médico:
e Dr. Andrés Echazarreta (Argentina).
e Dra.Jaquelina Ota (Brasil).
e Dr. Alejandro Londofio (Colombia).
e Dra. Suyapa Sosa (Honduras).
e Dr.Julio Sandoval (México).
e Dr. Douglas Olivares (Venezuela).

Representantes de organizaciones de pacientes:
e Sergio Sanchez (Argentina).
e Paula Menezes (Brasil).
e Maria Isabel Herrera (Chile).
Francisco Castellanos (Colombia).
Adriana Gonzalez (México).
Juan Fuertes (PHA Europa)/ANHP (Espafia).
e Yanira Polonia (Republica Dominicana).
e Johana Castellanos (Venezuela).
e Migdalia Denis (Sociedad Latina)

El llamado a la accidn ayuda a crear consenso, expresa necesidades, define acciones y metas
conjuntas concretas para mejorar la oportunidad del diagndstico, tratamiento y manejo integral de
las personas con HP.

El llamado a la accidn analiza la problematica de los pacientes y y proporciona lineas de trabajo en
seis (6) diferentes areas dirigidas a tres (3) grupos de actores.
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Las seis (6) diferentes areas son:
1. Acceso a asistencia médica profesional.
2. Sensibilizacion y detecciéon temprana de la HP.
3. Investigacioén clinicay conocimiento en HP.
4. Empoderamiento del paciente y de los grupos y asociaciones de pacientes.
5. Disponibilidad de apoyo psicosocial.
6. Posibilidad de curacién en un tipo de HP

Los mensajes del lamado a la accidn se proponen para tres (3) de las partes interesadas en HP:
1. Mensajes al individuo afectado por HP.
2. Mensajes a las Instituciones Prestadoras de Servicios de Salud (IPSS).
3. Mensajes para los elaboradores de politicas en salud a todo nivel (institucional, local,
nacional o regional).

| LLAMADO A LA ACCION |

1. MEJORAR EL ACCESO A UNA ASISTENCIA MEDICA PROFESIONAL

Al individuo afectado por HP:

e Solicitar y fomentar la creacidn de lineas de informacién y acceso (por ejemplo pédgina de
internet y lineas telefdnicas) que orienten a los pacientes y profesionales de la salud en
forma adecuada.

e Solicitar a los gobiernos politicas que permitan el acceso a la asistencia médica y los
medicamentos especificos para el manejo de la HP.

e Exigir de las aseguradoras en salud un sistema claro y transparente que facilite el acceso a
medicamentos y servicios de apoyo para los pacientes con HP.

e Exigir atencién médica de buena calidad en centros especializados capacitados que usen
guias de prdctica clinica actualizadas y aprobadas.

A las instituciones prestadoras de servicios:

e Desarrollar y actualizar periédicamente las guias de la practica clinica.

e Crear centros especializados con infraestructura y equipos multidisciplinarios que cuenten
con la formacidn y experiencia en el manejo de la HP.

e Asegurar que los fdrmacos o combinaciones de farmacos para pacientes con HP sean
prescritos por médicos expertos.

e Solicitar a los gobiernos locales que el acceso de los pacientes a las terapias y servicios
requeridos estén debidamente soportados por las politicas nacionales.

e Proveer alternativas de asistencia para pacientes de alto costo para cubrir casos sin
proteccion de salud mientas se logran las condiciones de cobertura publica.
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e Promover los trasplantes estimulando la promulgacién de leyes de donacion que garanticen

un acceso mas facil.
A los elaboradores de politicas en salud:
e Promover legislacion y politicas en salud que apoyen la conformacién y operacion de
instituciones que prestan servicios especializados para HP y a las personas que sufren de

HP.

e Promover legislacidon que permita la cobertura, flujo, dispensacién y acceso oportuno de
medicamentos entre los centros y los entes responsables de suministrar medicamentos.

e Desarrollar y mantener politicas exhaustivas de donacién de 6rganos humanos.

2. MEJORAR LA SENSIBILIZACION Y LA DETECCION

Al individuo afectado por HP:

e Participacion y contribucién activa en los procesos y acciones de sensibilizacién de otros
actores involucrados (familia, instituciones, cuidadores, pagadores y elaboradores de
politicas) con respecto a la HP:

o Iniciar el proceso de sensibilizacién con la aceptacidn de su realidad individual.

o Sensibilizar al entorno de cada paciente con respecto a su enfermedad.

o Empoderarse para comunicar su historia ayudando a concientizar y sensibilizar a
otros.

o Multiplicar aspectos relacionados con la HP incrementando la conciencia
institucional y social.

A las instituciones prestadoras de servicios:
e Iniciar campafias de sensibilizacién y programas de formacién en HP.

e Crear programas multi y trans-institucionales nacionales de deteccidn y diagndstico
adaptados a sub-grupos de pacientes con HP.

e Extender estas campafiias a sectores rurales desprotegidos y con estrategias especificas
para dicho sector.

e Sensibilizar acerca de la existencia de una cirugia con intencién curativa para la
hipertension pulmonar tromboembdlica crénica (HPTEC) y la necesidad de evaluar
adecuadamente a los pacientes con HPTEC.

A los elaboradores de politicas en salud:

e Crear politicas que faciliten las acciones de las IPSS y de los pacientes con relacién a la
sensibilizacion sobre HP.

e Implementar campafias de sensibilizacion e informacidn para la poblacion y promover

6|Pagina



programas de deteccidén y remisién temprana a centros especializados.

e Fomentar la interaccidn tripartita entre pacientes, instituciones y gobierno para la toma de
decisiones sobre HP

3. FOMENTAR LA INVESTIGACION CLINICA Y EL CONOCIMIENTO EN HP

Al individuo afectado por HP:

e Participar en mas programas de investigacion clinica.

e Abogar por el fomento de la investigacién en HP y las politicas que las garanticen.
A las instituciones prestadoras de servicios:

e Crear oportunidades de investigacion y usar el registro latinoamericano de HP (pacientes,
instituciones y servicios) para la investigacion epidemioldgica.

e Mejorar la capacitacion de clinicos no investigadores para la realizacion de investigacién
clinica.

e Participar en las redes de recoleccion de datos y su andlisis rutinario para incrementar la
investigacion epidemiolégica en la regién.

e Crear oportunidades institucionales que en conjunto fomenten una cultura de investigacion
en HP en la region.

A los elaboradores de politicas en salud:
e Crear politicas que faciliten la participacidén de pacientes con HP en la investigacion clinica:
o Como generadores de investigacion.
o Como participantes en programas de investigacion.

e Gestionar fuentes de financiacién internas o externas, publicas o privadas para el apoyo de
la investigacidn de HP.

e Asegurar un mayor apoyo y financiacién para:
o Lainvestigacién fundamental de la HP.
o Investigaciones que lleven a tratamientos mas efectivos.

o Investigacion dirigida a determinar métodos no invasivos para medir presion
pulmonar y el gasto cardiaco.
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4. FACULTAR Y EMPODERAR AL PACIENTE Y A LOS GRUPOS DE PACIENTES

Al individuo afectado por HP:

Apoyar los procesos de mentoria y educacion de pacientes por parte de otros pacientes con
mayor experiencia y conocimiento.

Generar el empoderamiento personal para participar en procesos que involucren otros
pacientes.

Concientizar al paciente con HP sobre la necesidad y potencialidad de su participacion en
todos los procesos relacionados con su enfermedad.

A las instituciones prestadoras de servicios:

Crear oportunidades en medios académicos y cientificos para los pacientes y las
asociaciones de pacientes con HP.

Promover y facilitar la formacidn de profesionales de la medicina en especialidades afines a
la HP, en aquellos paises y ciudades que no cuentan con centros especializados en HP para
que a la vez puedan ayudar a desarrollar centros especializados en sus ciudades de origen.

A los elaboradores de politicas en salud:

Facilitar un verdadero intercambio de informacion entre las organizaciones de pacientes
con HP y los representantes gubernamentales a través de mesas redondas, grupos de
trabajo y otras actividades.

Incluir grupos de pacientes en debates de politicas de asistencia sanitariay en la toma de
decisiones.

Promover el apoyo financiero a las asociaciones de pacientes que garantice su
independencia y una labor mds expedita y rapida.

Aumentar la capacidad de las organizaciones de pacientes para permitirles atender mas
eficazmente a los hipertensos pulmonares en particular mediante el suministro regular de
informacidn precisa y actualizada en sitios web.

5. ASEGURAR LA DISPONIBILIDAD DE APOYO PSICOSOCIAL

Al individuo afectado por HP:

Exigir que el tratamiento de la HP sea integral.

Concientizarse de que el manejo de la HP incluye al nucleo familiar, especialmente en
nuestra region.

Asegurar que las asociaciones de pacientes tengan fuentes seguras y permanentes de
financiacién para el apoyo psicosocial de los pacientes, incluida una linea de atencion
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telefénica de 24 horas y otros programas.
A las instituciones prestadoras de servicios:

e Garantizar que el tratamiento de la HP sea integral abarcando todos los pacientes.

e Establecer sistemas nacionales de asistencia médica integral que incluyan a todos los
aspectos de la asistencia médica, psicoldgica, nutricional y de rehabilitacién para los
pacientes y sus cuidadores.

e Sensibilizar a los profesionales de la salud para el manejo del paciente con HP.

A los elaboradores de politicas en salud:

e Conceder el estado de discapacidad a los pacientes con HP.

e Promover un apoyo financiero a las asociaciones de pacientes que garantice su
independencia y una labor mas expedita y rapida.

6. HIPERTENSION PULMONAR ASOCIADA A TROMBOEMBOLISMO CRONICO (HPTEC)

Al individuo afectado por HP:
e Conocer y divulgar que los pacientes con HPTEC pueden curarse.

e Involucrarse activamente en la adquisicion de conocimientos relacionados con su condicién
gue le permitan acceder a intervenciones que le garanticen el mejor prondstico posible.

A las instituciones prestadoras de servicios:
e Garantizar la existencia de centros especializados y capacitados en HP en cada pais de
LATAM con el entrenamiento idéneo para llevar a cabo este tratamiento curativo

quirargico de altisima complejidad.

e Concientizar y educar a profesionales e instituciones de salud sobre la HP asociada a TEC
como entidad grave pero curable.

A los elaboradores de politicas en salud:

e Promover la disponibilidad en cada pais de centros idéneos con capacidad de realizar el
procedimiento quirdrgico de manejo de la HPTEC, o por lo menos, con facilidades para
remisién, incluso internacional, de los pacientes con HPTEC.

e Generar las condiciones para que los pacientes que estan en alto riesgo de desarrollar
HPTEC (con embolia pulmonar aguda) sean identificados, monitoreados y manejados en

forma activa y especifica.

e Proveer informacién a la comunidad general y médica sobre la importancia de la
prevencion, deteccidn oportuna y tratamiento de los pacientes con TEC.
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Debe tenerse en cuenta que las recomendaciones expresadas en este llamado a la accién implican
mas una reasignacién efectiva de los recursos existentes y no necesariamente un aumento
significativo de la financiacidn para el tratamiento y la asistencia. En la actualidad, la financiacién es
asignada a menudo de manera ineficiente, debido en gran parte a retrasos en el diagndstico,
diagndsticos erréneos, y tratamientos tardios, inadecuados y fragmentados. Nuestro llamado a la
accidn sugiere puntos o estrategias adecuadas para hacer frente a estas limitaciones
fundamentales para mejorar los resultados en la salud del paciente.

La Sociedad Latina de Hipertensién Pulmonar (SLHP), promotora de la reunién y del presente
documento, es una organizacién de pacientes que trabaja para aumentar la sensibilizacion acerca
de la hipertensién pulmonar en toda América Latina, promover un nivel 6ptimo de asistencia a las
personas que padecen la enfermedad, asegurar la disponibilidad de tratamientos aprobados, y
fomentar la investigaciéon de nuevos medicamentos y terapias.
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DOCUMENTO MARCO

é¢Por qué hay que actuar para tratar la hipertension pulmonar?

La mayoria de nosotros no nos damos cuenta de que respiramos. Las personas que padecen hipertensién
pulmonar, si. La hipertensién pulmonar (HP) es el nombre general e inclusivo para un grupo de varias
enfermedades crénicas que afectan a los pulmones y al corazén. Algunas formas de HP son raras y de
rapido avance, debilitantes y mortales. Otras formas de HP, a pesar de ser graves, pueden ser curables.

En las personas que padecen HP, las arterias que llevan la sangre desde el corazén hacia los pulmones
disminuyen la luz por razones que aun no se entienden completamente. El corazén bombea la sangre
con dificultad a través de estas arterias de menor circunferencia, provocando un aumento en la
resistencia, la elevacién de la presion sanguinea en los pulmones y la dilatacidn del corazén. Con el
tiempo, el corazdn sobrecargado se desgasta y puede producirse una insuficiencia cardiaca e incluso la
muerte.

La HP afecta a mas de 25 millones de personas en todo el mundo.! Puede estar causada por una variedad
de otras afecciones subyacentes, o puede producirse sin una causa identificable. Los sintomas
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generalmente no aparecen hasta que la enfermedad ha progresado, lo que significa que el diagndstico
y el tratamiento pueden retrasarse. La HP no discrimina, afecta a cualquier edad, sexo, raza o etnia.
Puede afectar a nuestros compafieros, nuestros vecinos, nuestra familia, a nosotros mismos.

Por desgracia, solo hay tratamientos aprobados para un 1% de las personas diagnosticadas con HP,
aquellas que tienen una variante rara de la enfermedad conocida como hipertensién arterial pulmonar
(HAP). Incluso con tratamiento, la esperanza de vida media para una persona que padece HAP es de solo
cinco o seis afios, aunque un diagndstico a tiempo y un tratamiento mas adecuado de la enfermedad
pueden mejorar significativamente este tiempo.

El esfuerzo realizado para ejercer una funcion de vital importancia como es la respiracidén se torna
sumamente dificil y extenuante. Por eso es necesario este llamado a la accion:

e La HP debe diagnosticarse debidamente y de manera oportuna, de modo que los pacientes
puedan ser tratados a tiempo y de forma correcta.

e Serequieren centros especializados con equipos médicos multidisciplinares que estén formados
y capacitados en el diagndstico y tratamiento de la HP, por lo que los tratamientos disponibles
en la actualidad solo se prescriben a aquellos pacientes que se beneficiardn de ellos, y no a los
pacientes para los que el tratamiento de la HAP puede resultar téxico.

e En la actualidad hay diversos estudios llevados a cabo por investigadores en la busqueda de
nuevos tratamientos mas alld de las vias convencionales

El presente documento, inicialmente escrito en Europa y adaptado a

‘ ‘ Latinoamérica en junio del 2012, fue revisado y contextualizado a la

Tengo IG realidad latinoamericana en agosto del 2014 en Medellin, Colombia, en

una reunién de expertos en HP. Los autores de las modificaciones al

esperonzo documento original pertenecen a dos sectores bien definidos que

de qgque los trabajan en HP: médicos clinicos expertos en el tema; y representantes
Ci@ﬂﬁﬁCOS de organizaciones de pacientes con HP.

encuentren El presente documento tiene por objeto revisar aspectos que afectan a

la cura las personas afectadas por la situacion, analizando el problema desde

, , distintas perspectivas. Entre los objetivos del llamado a la accién se

Cristina, pretende promulgar el didlogo, ayudar a crear consenso, verbalizar las

Brasil necesidades, definir las acciones concretas necesarias para mejorar y

establecer metas conjuntas necesarias para el éptimo diagndstico,
tratamiento y manejo integral de las personas con HP.
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Sociedad Latina de
Hipertensién Pulmonar

Atender las necesidades no cubiertas de las personas que padecen Hipertension
Pulmonar

1. MEJORAR EL ACCESO A UNA ASISTENCIA MEDICA PROFESIONAL

Al individuo afectado por HP:

e Solicitar y fomentar la creacidn de lineas de informacidn y acceso (por ejemplo péagina de
internet y lineas telefdnicas) que orienten a los pacientes y profesionales de la salud en
forma adecuada.

e Solicitar a los gobiernos politicas que permitan el acceso a la asistencia médica y los
medicamentos especificos para el manejo de la HP.

e Exigir de las aseguradoras en salud un sistema claro y transparente que facilite el acceso a
medicamentos y servicios de apoyo para los pacientes con HP.

e Exigir atencién médica de buena calidad en centros especializados capacitados que usen
guias de prdctica clinica actualizadas y aprobadas.

A las instituciones prestadoras de servicios:

e Desarrollar y actualizar periédicamente las guias de la practica clinica.

e Crear centros especializados con infraestructura y equipos multidisciplinarios que cuenten
con la formacidn y experiencia en el manejo de la HP.

e Asegurar que los fdarmacos o combinaciones de farmacos para pacientes con HP sean
prescritos por médicos expertos.

e Solicitar a los gobiernos locales que el acceso de los pacientes a las terapias y servicios
requeridos estén debidamente soportados por las politicas nacionales.

e Proveer alternativas de asistencia para pacientes de alto costo para cubrir casos sin
proteccion de salud mientas se logran las condiciones de cobertura publica.

e Promover los trasplantes estimulando la promulgacién de leyes de donacién que garanticen
un acceso mas facil.

A los elaboradores de politicas en salud:
e Promover legislacion y politicas en salud que apoyen la conformacién y operacion de
instituciones que prestan servicios especializados para HP y a las personas que sufren de

HP.

e Promover legislacidon que permita la cobertura, flujo, dispensacidn y acceso oportuno de
medicamentos entre los centros y los entes responsables de suministrar medicamentos.
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e Desarrollar y mantener politicas exhaustivas de donacion de érganos humanos.

2. MEJORAR LA SENSIBILIZACION Y LA DETECCION

Al individuo afectado por HP:

e Participacion y contribucién activa en los procesos y acciones de sensibilizacién de otros
actores involucrados (familia, instituciones, cuidadores, pagadores y elaboradores de
politicas) con respecto a la HP:

o Iniciar el proceso de sensibilizacidn con la aceptacidn de su realidad individual.

o Sensibilizar al entorno de cada paciente con respecto a su enfermedad.

o Empoderarse para comunicar su historia ayudando a concientizar y sensibilizar a
otros.

o Multiplicar aspectos relacionados con la HP incrementando la conciencia
institucional y social.

A las instituciones prestadoras de servicios:
e Iniciar campafias de sensibilizacién y programas de formacién en HP.

e Crear programas multi y trans-institucionales nacionales de deteccidn y diagndstico
adaptados a sub-grupos de pacientes con HP.

e Extender estas campafias a sectores rurales desprotegidos y con estrategias especificas
para dicho sector.

e Sensibilizar acerca de la existencia de una cirugia con intencién curativa para la
hipertension pulmonar tromboembdlica crénica (HPTEC) y la necesidad de evaluar
adecuadamente a los pacientes con HPTEC.

A los elaboradores de politicas en salud:

e Crear politicas que faciliten las acciones de las IPSS y de los pacientes con relacién a la
sensibilizacion sobre HP.

e Implementar campafias de sensibilizacion e informacidn para la poblacion y promover
programas de deteccidén y remisidon temprana a centros especializados.

e Fomentar la interaccidn tripartita entre pacientes, instituciones y gobierno para la toma de
decisiones sobre HP.
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3. FOMENTAR LA INVESTIGACION CLINICA Y EL CONOCIMIENTO EN HP

Al individuo afectado por HP:

e Participar en mas programas de investigacion clinica.

e Abogar por el fomento de la investigacién en HP y las politicas que las garanticen.
A las instituciones prestadoras de servicios:

e Crear oportunidades de investigacion y usar el registro latinoamericano de HP (pacientes,
instituciones y servicios) para la investigacién epidemioldgica.

e Mejorar la capacitacion de clinicos no investigadores para la realizacion de investigacion
clinica.

e Participar en las redes de recoleccion de datos y su andlisis rutinario para incrementar la
investigacion epidemioldgica en la region.

e Crear oportunidades institucionales que en conjunto fomenten una cultura de investigacion
en HP en la region.

A los elaboradores de politicas en salud:
e Crear politicas que faciliten la participacion de pacientes con HP en la investigacidn clinica:
o Como generadores de investigacion.
o Como participantes en programas de investigacion.

e Gestionar fuentes de financiacién internas o externas, publicas o privadas para el apoyo de
la investigacién de HP.

e Asegurar un mayor apoyo y financiacién para:
o Lainvestigacién fundamental de la HP.
o Investigaciones que lleven a tratamientos mas efectivos.

o Investigacion dirigida a determinar métodos no invasivos para medir presion
pulmonar y el gasto cardiaco.

4. FACULTAR Y EMPODERAR AL PACIENTE Y A LOS GRUPOS DE PACIENTES

Al individuo afectado por HP:

e Apoyar los procesos de mentoria y educacion de pacientes por parte de otros pacientes con
mayor experiencia y conocimiento.

e Generar el empoderamiento personal para participar en procesos que involucren otros
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pacientes.

Concientizar al paciente con HP sobre la necesidad y potencialidad de su participacion en
todos los procesos relacionados con su enfermedad.

A las instituciones prestadoras de servicios:

Crear oportunidades en medios académicos y cientificos para los pacientes y las
asociaciones de pacientes con HP.

Promover y facilitar la formacion de profesionales de la medicina en especialidades afines a
la HP, en aquellos paises y ciudades que no cuentan con centros especializados en HP para
que a la vez puedan ayudar a desarrollar centros especializados en sus ciudades de origen.

A los elaboradores de politicas en salud:

Facilitar un verdadero intercambio de informacidn entre las organizaciones de pacientes
con HP y los representantes gubernamentales a través de mesas redondas, grupos de
trabajo y otras actividades.

Incluir grupos de pacientes en debates de politicas de asistencia sanitaria y en la toma de
decisiones.

Promover el apoyo financiero a las asociaciones de pacientes que garantice su
independencia y una labor mas expedita y rapida.

Aumentar la capacidad de las organizaciones de pacientes para permitirles atender mas
eficazmente a los hipertensos pulmonares en particular mediante el suministro regular de
informacién precisa y actualizada en sitios web.

5. ASEGURAR LA DISPONIBILIDAD DE APOYO PSICOSOCIAL

Al individuo afectado por HP:

Exigir que el tratamiento de la HP sea integral.

Concientizarse de que el manejo de la HP incluye al nucleo familiar, especialmente en
nuestra region.

Asegurar que las asociaciones de pacientes tengan fuentes seguras y permanentes de
financiacion para el apoyo psicosocial de los pacientes, incluida una linea de atencidn
telefénica de 24 horas y otros programas.

A las instituciones prestadoras de servicios:

Garantizar que el tratamiento de la HP sea integral abarcando todos los pacientes.

Establecer sistemas nacionales de asistencia médica integral que incluyan a todos los
aspectos de la asistencia médica, psicoldgica, nutricional y de rehabilitacién para los
pacientes y sus cuidadores.

Sensibilizar a los profesionales de la salud para el manejo del paciente con HP.
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A los elaboradores de politicas en salud:
e Conceder el estado de discapacidad a los pacientes con HP.

e Promover un apoyo financiero a las asociaciones de pacientes que garantice su
independencia y una labor mas expedita y rapida.

6. HIPERTENSION PULMONAR ASOCIADA A TROMBOEMBOLISMO CRONICO (HPTEC)

Al individuo afectado por HP:
e Conocer y divulgar que los pacientes con HPTEC pueden curarse.

e Involucrarse activamente en la adquisicion de conocimientos relacionados con su condicién
gue le permitan acceder a intervenciones que le garanticen el mejor prondstico posible.

A las instituciones prestadoras de servicios:

e Garantizar la existencia de centros especializados y capacitados en HP en cada pais de
LATAM con el entrenamiento idéneo para llevar a cabo este tratamiento curativo
quirargico de altisima complejidad.

e Concientizar y educar a profesionales e instituciones de salud sobre la HP asociada a TEC
como entidad grave pero curable.

A los elaboradores de politicas en salud:

e Promover la disponibilidad en cada pais de centros idéneos con capacidad de realizar el
procedimiento quirdrgico de manejo de la HPTEC, o por lo menos, con facilidades para
remisién, incluso internacional, de los pacientes con HPTEC.

e Generar las condiciones para que los pacientes que estan en alto riesgo de desarrollar
HPTEC (con embolia pulmonar aguda) sean identificados, monitoreados y manejados en
forma activa y especifica.

e Proveer informacién a la comunidad general y médica sobre la importancia de la
prevencion, deteccidn oportuna y tratamiento de los pacientes con TEC.

Debe tenerse en cuenta que las recomendaciones expresadas en este llamado a la accién implican
mas una reasignacion efectiva de los recursos existentes y no necesariamente un aumento
significativo de la financiacidn para el tratamiento y la asistencia. En la actualidad, la financiacion es
asignada a menudo de manera ineficiente, debido en gran parte a retrasos en el diagndstico,
diagndsticos erréneos, y tratamientos tardios, inadecuados y fragmentados. Nuestro llamado a la
accidn sugiere puntos o estrategias adecuadas para hacer frente a estas limitaciones
fundamentales para mejorar los resultados en la salud del paciente.

La Sociedad Latina de Hipertensién Pulmonar (SLHP), promotora de la reunion y del presente
documento, es una organizacién de pacientes que trabaja para aumentar la sensibilizacion acerca
de la hipertensién pulmonar en toda América Latina, promover un nivel dptimo de asistencia a las
personas que padecen la enfermedad, asegurar la disponibilidad de tratamientos aprobados, y
fomentar la investigacidon de nuevos medicamentos y terapias.
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" ATENDER LAS NECESIDADES NO CUBIERTAS |
DE LAS PERSONAS QUE PADECEN
HIPERTENSION PULMONAR

La HP no discrimina!
Afecta a mas de 25
millones de personas en

2
todo el mundo

Introduccion

La hipertensién pulmonar (HP) es el nombre general e inclusivo para un grupo de varias enfermedades
crénicas que afectan a los pulmones y al corazén. Algunas formas (o "subtipos") de HP son raras y de
rapido avance, debilitantes y mortales. En las personas que padecen HP, las arterias que llevan la sangre
desde el corazén hacia los pulmones se estrechan por razones que aun no se entienden completamente.
El corazédn bombea la sangre con dificultad a través de las arterias estrechadas, provocando la elevacion
de la presién sanguinea en los pulmones y la dilatacién del corazén. Con el tiempo, el corazén
sobrecargado se desgasta y puede producirse una insuficiencia cardiaca e incluso la muerte.
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Imagen: www.rasterfront.de

Ll o 10

a. Seccidn transversal de una arteria pulmonar normal

b. Lumen reducido de los vasos pulmonares debido a la proliferacién
celular y al remodelado en hipertensidn arterial pulmonar avanzada
c. Seccién longitudinal con cambios patolégicos en los vasos
(proliferacion, deposicion de coagulos de sangre, engrosamiento)
que dificultan al corazéon el bombeo de la sangre a través de los
pulmones

La HP no discrimina. Aunque es mas comun en adultos jévenes y en mujeres, afecta
independientemente de la edad, el sexo, la raza y la etnia. A veces la HP es hereditaria.
Desafortunadamente, los sintomas de la HP, que pueden incluir dificultad para respirar, fatiga, mareos
y desmayos, varian de un paciente a otro, y por lo general, no ocurren hasta que la enfermedad ha
progresado. Esto retrasa el diagndstico y el tratamiento.

Las opciones de diagndstico y tratamiento son complejas. Los pacientes a menudo tienen buen aspecto,

incluso cuando estan empeorando. En manos de médicos sin experiencia, esto puede resultar en la
pérdida de oportunidades de tratamiento para mantener a los pacientes relativamente bien, asi como
en la negativa de servicios de apoyo social de parte de las autoridades. Las terapias actuales ralentizan
el avance de la enfermedad, pero no la curan. Existen muchos medicamentos nuevos que pueden ser
efectivos, pero requieren pruebas en ensayos clinicos.

El diagndstico tardio se complica con el hecho de que, si bien la hipertension pulmonar afecta a mas de
25 millones de personas en todo el mundo?, la mayoria de los pacientes no siguen un tratamiento
aprobado. De hecho, las Unicas terapias aprobadas actualmente son solo para dos de los cinco subtipos
de HP: la hipertension arterial pulmonar (HAP), que comprende solo una pequefia parte de los casos de
HP. Incluso con tratamiento, la esperanza de vida media para una persona que padece HAP es de solo
cinco o seis afios, aunque un diagndstico a tiempo y un tratamiento mas adecuado de la enfermedad
pueden mejorar significativamente este tiempo.

Es fundamental que las personas que padecen HP obtengan un diagndstico correcto edn el momento
oportuno y que se les permita el acceso a un tratamiento adecuado. Existen importantes
consideraciones econdmicas inherentes a este llamado a la accidn: El tratamiento de la HAP es costoso,
y a veces se prescribe de manera inapropiada a personas que tienen otros tipos de HP (para los que
actualmente no existe tratamiento). El tratamiento inadecuado no solo aumenta los costes de la
asistencia médica sino que, ademas, los tratamientos disponibles en la actualidad para la HAP pueden
tener efectos adversos graves para los pacientes que padecen otras formas de la enfermedad, por lo
que al prescribir erréneamente medicamentos especificos se ponen vidas en peligro. El diagndstico
impreciso y el tratamiento inadecuado también conducen a una pérdida de productividad laboral y a
mayores costes de tratamiento, hospitalizacién y apoyo psicosocial.
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Solo cuando la HP se gestione y trate de manera correcta y responsablemente mejorara la calidad de
vida del paciente, y se reducira la carga que supone para la sociedad y la infraestructura sanitaria.

Tipos de hipertension pulmonar 3,4

Hay cinco subtipos de HP. Algunos son raros, otros son mas frecuentes. Cada uno tiene diferentes causas
subyacentes, por lo que pueden requerir un tratamiento diferente. Sin embargo, actualmente hay
tratamientos aprobados solo para el primero y el cuarto de los cinco subtipos descritos a continuacion,
y se ha demostrado que el tratamiento tiene efectos potencialmente perjudiciales en pacientes con
otras formas de HP, subrayando la necesidad de un diagndstico exacto con el fin de asegurar un
tratamiento dptimo en lugar un tratamiento que ponga la vida en peligro.

Hipertension
arterial
pulmonar

HP con

HP debida a enfermedad

causas .
ventricular

Hipertension izquierda
pulmonar

multifactoriales
poco claras

Hipertensién HP con

pulmonar enfermedad

pulmonar o

tromboembélica
crénica (HPTEC) hipoxemia

La hipertension pulmonar es la clasificacion general de un grupo de
enfermedades debilitantes que afectan al corazén y a los pulmones

1. La hipertension arterial pulmonar (HAP): Es una enfermedad rara, crénica y progresiva que resulta
incapacitante y costosa para la sociedad, y que puede provocar la muerte. La Unién Europea (UE) define
una enfermedad rara como aquella que afecta a menos de cinco personas por cada 10.000°. En todo el
mundo, la HAP tiene una incidencia de 2,4 casos por millén al afio, y una prevalencia de 15 casos por
millén®; 15 a 52 por millén en Europa’. (La incidencia se refiere al nimero de personas diagnosticadas
dentro de un periodo de tiempo especifico; la prevalencia se refiere al nimero de personas que viven
con una enfermedad.) A escala mundial, se estima que aproximadamente el 1% de los diagndsticos de
HP son de HAP.8

La HAP puede estar ocasionada por:
e Afecciones tales como enfermedades del tejido conectivo, infeccién por VIH, enfermedad
hepatica, enfermedad cardiaca congénita y esquistosomiasis (una infeccién parasitaria que
es causa muy comun de HAP en muchas partes del mundo)

e Afecciones de las venas y los vasos sanguineos pequeiios de los pulmones
e Drogas o toxinas, incluyendo drogas ilegales y ciertos medicamentos para bajar de peso.

La HAP también puede ser idiopatica (sin causa conocida), en cuyo caso la enfermedad se conoce
como hipertensién arterial pulmonar idiopatica, o HAPI® 19, La HAP también puede ser hereditaria.
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La HAP se puede tratar. De hecho, las Unicas terapias aprobadas actualmente son para este subtipo
de HP, y la del grupo 4, aunque la HAP comprende solo una pequeia parte de los casos de HP. Sin
embargo, incluso con tratamiento, la esperanza de vida media de un paciente de HAP es de solo cinco
o seis afos después del diagndstico, y no hay cura. Desafortunadamente, para las demdas formas de
HP que se incluyen a continuacidn, las opciones terapéuticas son extremadamente limitadas.

2. La HP con enfermedad ventricular izquierda (HP-EVI): Esta causada por trastornos que afectan
el lado izquierdo del corazon, incluida la enfermedad de la valvula mitral y presién arterial alta a largo
plazo. La enfermedad ventricular izquierda se considera la causa mas comun de hipertensién
pulmonar, aproximadamente el 80% de todos los diagndésticos de HP.

3. La HP con enfermedad pulmonar o hipoxemia, incluida la HP con enfermedad pulmonar
obstructiva crénica (HP-EPOC) y la HP con enfermedad pulmonar intersticial (HP-EPI): Se asocia
a enfermedades pulmonares como la EPOC, asi como a trastornos de la respiracion relacionados con
el suefio, tales como apnea del suefio. También puede ser causada por enfermedades que provocan
la cicatrizacién del tejido pulmonar. Tales enfermedades pueden derivarse de la exposicion
prolongada a materiales peligrosos o enfermedades autoinmunes (por ejemplo, artritis reumatoide),
aunque en la mayoria de los casos, la causa de la EPI es desconocida®l. Se cree que el 10% de los
diagndsticos de HP son de este subtipo.

4. La hipertension pulmonar tromboembdlica crénica (HPTEC): Esta causada por codgulos
sanguineos en los pulmones que nunca se
disolvieron como era de esperarse y que por el
contrario se organizaron en las paredes de las
arterias pulmonares y contribuyen a disminuir de
manera significativa la luz del lecho arterial
pulmonar. A menudo se trata inadecuadamente,
y los pacientes no siempre tienen suficiente
informacién acerca de las opciones indicadas de
tratamiento quirldrgico ni acceso a ellas. Se cree
que la incidencia de HPTEC &es de
aproximadamente del 1 al 3%, aunque la
prevalencia se desconoce, y la evidencia sugiere
que la enfermedad estd subdiagnosticada'?.

5. HP debida a causas poco claras o multifactoriales (es decir, multiples): La hipertensién
pulmonar también puede estar causada por otras enfermedades y afecciones como:
e Trastornos de la sangre (anemias hemoliticas como la de células falciformes)

e Trastornos sistémicos, tales como vasculitis (inflamacién causada por un ataque del sistema
inmune en los vasos sanguineos)

e Trastornos metabdlicos, como enfermedad de la tiroides y enfermedad de almacenamiento
de glucégeno

e Otras afecciones, como tumores que presionan las arterias pulmonares y enfermedades
renales

Aproximadamente el ocho por ciento de los diagndsticos de HP entran en esta categoria.
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Sintomas

Independientemente del subtipo de HP, los sintomas de esta enfermedad suelen

no ser suficientemente especificos para proporcionar un diagnéstico simple.
Los signos y sintomas de la HP pueden incluir:
e Dificultad para respirar durante una actividad rutinaria, como subir -
escaleras. La respiracion dificultosa o incomoda se conoce como disnea, \ !

y cuando la HP es grave, el paciente puede experimentar este sintoma
incluso cuando estd en reposo.

e Fatiga

Mareos o desvanecimientos

Pulso acelerado

Desmayos

Dolor en el pecho

e Hinchazdn de tobillos, estémago o piernas

e Coloraciéon azulada de los labios y la piel

©iStockphoto.com/sumnersgraphicsinc

A medida que la HP empeora, el paciente podria tener dificultad para realizar actividades fisicas,
inhibiendo su capacidad de realizar incluso las tareas mas sencillas. La actividad diaria de los pacientes
suele reducirse, y cuando los médicos les preguntan, afirman que su calidad de vida se ha reducido
sustancialmente®®. En las etapas avanzadas de la enfermedad, el paciente se siente debilitado vy
dependiente.

Diagndstico

El diagndstico médico de la hipertensién pulmonar depende de factores como:

e Historial clinico y familiar: El médico preguntara acerca de los signos y sintomas, y comoy
cuando comenzaron. También puede preguntar si el paciente tiene otras afecciones médicas
gue pueden causar HP, o si algun familiar tiene o ha tenido HP. Las personas que tienen
antecedentes familiares de HP tienen un riesgo mayor de sufrir la enfermedad.

e Exploracién fisica: Durante la exploracidn fisica, el médico auscultard el corazén y los
pulmones con un estetoscopio, verificara si hay liquido en el abdomen, si los tobillos y las
piernas estdn hinchados vy si los labios y la piel presentan un color azulado, todos los cuales
son sintomas de HP.

e Pruebas diagnodsticas: Un médico puede recomendar pruebas y procedimientos para
confirmar un diagndstico de HP, para buscar su causa subyacente y determinar su gravedad.
Entre estas pruebas pueden incluirse:

=  Un electrocardiograma, que puede revelar signos de agrandamiento del lado derecho del
corazon o arritmia (latidos cardiacos irregulares).

= Una radiografia para examinar el tamafio y la forma del corazén y la estructura pulmonar.
Pruebas de la funcién pulmonar y lecturas de los valores de gases en sangre arterial que
podrian revelar una baja captacién de oxigeno.
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= Una prueba de ultrasonido de corazén
(ecocardiograma) para evaluar la estructura del
corazoén, incluyendo grosor de la pared, los
didmetros de las cavidades, y el estrechamiento
de las valvulas cardiacas y de los vasos principales.
El flujo sanguineo se puede apreciar en algunas
pruebas, y se pueden calcular algunos parametros
esenciales como la presién pulmonar. Estas
medidas, sin embargo, son indirectas y dependen
de la habilidad del examinador, por lo que no
resultan o6ptimas. El ecocardiograma también
ayuda a evaluar si existe algun orificio en el
corazon (que indique enfermedades cardiacas
congénitas) que pueda estar asociado con la HP.
Un estudio de cavitacién (es decir, un estudio para
identificar cavidades u orificios) se realiza
habitualmente para excluir la posibilidad de
orificios en el corazon.

=  (Cateterizacion cardiaca derecha (CCD) para medir  Fotografia cedida por la Asociacién de Hipertension

la presidn en las arterias pulmonares y el rendimiento del corazén al bombear sangre al resto
del cuerpo. La CCD se realiza a través de un tubo delgado (catéter) que se inserta en una vena
del cuello, el brazo o la ingle y se desplaza a través de las cdmaras derechas del corazén hacia
la arteria pulmonar, habitualmente bajo control radiogréfico. El cateterismo cardiaco derecho
es la herramienta diagndstica mas fiable para confirmar un diagndstico de HP, y en
consecuencia, se considera el "criterio de oro" para el diagnéstico de HP. De acuerdo con las
directrices sobre HP aceptadas internacionalmente, todos los pacientes deben someterse a un
cateterismo cardiaco derecho para confirmar el diagnéstico de HP.2* En algunos paises (por
ejemplo, Alemania) el CCD resulta comuln; mientras que en otros solo se realiza en casos
excepcionales, en gran parte debido a la insuficiencia de recursos para financiar el

procedimiento.

Tratamiento

Si bien no existe ningln tratamiento aprobado para la mayoria de tipos de

HP, existen diversas clases de farmacos disponibles para tratar la HAP.>

Actualmente, el tratamiento tiende hacia el uso de una combinacion de
farmacos con diferentes mecanismos de accion.® 7 El fundamento de
la terapia de combinacidon se basa en el ataque a los diferentes
mecanismos de la enfermedad, lo que conduce a mejores resultados de
tratamiento. En la actualidad no existe un consenso clinico sobre la
posibilidad de utilizar todos los medicamentos en combinacién de
manera simultanea ("hit hard, hit early”, es decir, actuar de forma
temprana y contundente) 1% 0 emplearlos de forma escalonada.?®

Los ensayos clinicos en curso estdn concebidos para responder a esta
pregunta.

Es importante tener en cuenta que el tratamiento médico para la HAP
se caracteriza por la variabilidad de respuesta y, en la actualidad, el
efecto clinico de una monoterapia seleccionada no puede predecirse.

Esto puede conducir a un efecto insuficiente en algunos pacientes, \‘\’-0""’35' Venezuela
perdiéndose asi un tiempo de tratamiento muy valioso. Por lo tanto, la -

¢¢

La experiencia de mi
hermana ha sido una
oportunidad para
contribuir con un
modesto aporte dirigido
a los pacientes
hipertensos pulmonares,
con la meta de hallar la
cura para esta rara
condicion de salud.

revisiéon urgente y periddica de la condicidn médica es importante, para garantizar un tratamiento

adecuado y el mejor resultado para cada paciente.
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Pronodstico

La HP es una enfermedad grave que debilita al paciente y
puede conducir a la muerte. Inhibe la habilidad de una
persona para realizar incluso las tareas diarias mas simples, y
deja al paciente cansado y con dificultad para respirar. Tan
solo existen tratamientos aprobados para dos subtipos de esta
enfermedad (HAP y HPTEC), y solo existe un subtipo (HPTEC)
potencialmente curable sin la necesidad de recurrir al
trasplante.?! Hasta hace unos 15 afios, el prondstico de los
pacientes era poco alentador, ya que no existian tratamientos

especificos para la HP. Incluso hoy en dia, en la mayoria de los ~

casos se produce una disminucién de la calidad de vida,
dependencia, y en ultima instancia discapacidad y deterioro.
Sin embargo, sobre todo en la ultima década, gracias a los
avances en la investigacidon y desarrollo farmacéuticos, la
asistencia a los pacientes ha mejorado sustancialmente a
medida que se han descubierto, aprobados e introducidos en
el mercado nuevos farmacos especificos para tratar la HP.

©iStockphoto.com/J-Elgaard
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LLAMADO A LA ACCION
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MEJORAR EL ACCESO A UNA
ASISTENCIA MEDICA
PROFESIONAL
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Al individuo afectado por HP:

e Solicitar y fomentar la creacidn de lineas de informacién y acceso (por ejemplo pdgina de
internet y lineas telefdnicas) que orienten a los pacientes y profesionales de la salud en
forma adecuada.

e Solicitar a los gobiernos politicas que permitan el acceso a la asistencia médica y los
medicamentos especificos para el manejo de la HP.

e Exigir de las aseguradoras en salud un sistema claro y transparente que facilite el acceso a
medicamentos y servicios de apoyo para los pacientes con HP.

e Exigir atencién médica de buena calidad en centros especializados capacitados que usen
guias de prdactica clinica actualizadas y aprobadas.

A las instituciones prestadoras de servicios:

e Desarrollar y actualizar periédicamente las guias de la practica clinica.

e Crear centros especializados con infraestructura y equipos multidisciplinarios que cuenten
con la formacidn y experiencia en el manejo de la HP.

e Asegurar que los farmacos o combinaciones de farmacos para pacientes con HP sean
prescritos por médicos expertos.
e Solicitar a los gobiernos locales que el acceso de los pacientes a las terapias y servicios

requeridos estén debidamente soportados por las politicas nacionales.

e Proveer alternativas de asistencia para pacientes de alto costo para cubrir casos sin
proteccion de salud mientas se logran las condiciones de cobertura publica.

e Promover los trasplantes estimulando la promulgacién de leyes de donacidn que garanticen
un acceso mas facil.

A los elaboradores de politicas en salud:
e Promover legislacidn y politicas en salud que apoyen la conformacién y operacion de
instituciones que prestan servicios especializados para HP y a las personas que sufren de

HP.

e Promover legislacidon que permita la cobertura, flujo, dispensacién y acceso oportuno de
medicamentos entre los centros y los entes responsables de suministrar medicamentos.

e Desarrollar y mantener politicas exhaustivas de donacion de érganos humanos.
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Centros especializados 22

Los centros especializados de gran capacidad deben encargarse de la asistencia médica de los
pacientes con HP. Las unidades de gran capacidad han demostrado en repetidas ocasiones que
obtienen los mejores resultados para los pacientes, manteniendo una mayor satisfaccion del
paciente, un menor nivel de complicaciones, estancias hospitalarias de menor duracién, y un mejor
valor para los contribuyentes a la asistencia sanitaria. De hecho, el Comité de Expertos en
Enfermedades Raras de la Unidn Europea (EUCERD) "reconoce el valor afiadido europeo de las redes
de expertos en el campo de las enfermedades raras, y cita la necesidad de mejorar el acceso universal
a servicios sanitarios de alta calidad para las enfermedades raras, en particular mediante la creacion
de centros especializados nacionales/regionales" %3.

La reivindicacidn de centros especializados también se realiza en consonancia con los esfuerzos de la
Organizacion Europea de Enfermedades Raras (EURORDIS) en favor de las personas que padecen
enfermedades raras. Entre muchas otras actividades, EURORDIS aprobd y difundié en 2008 una
Declaracién de Principios Comunes en los Centros Especializados y Redes Europeas de Referencia
para Enfermedades Raras®* para mejorar la asistencia al paciente en toda Europa. La Declaracién de
EURORDIS pide a las autoridades sanitarias nacionales que contribuyan a la identificacién de los
centros especializados y que los apoyen econdmicamente. EURORDIS también ha contribuido a la
Recomendacion del Consejo Europeo sobre la accidn europea en el ambito de las enfermedades
raras, en relacién con la "necesidad absoluta de Centros Especializados y Redes Europeas de
Referencia para Enfermedades Raras".

En la actualidad las estructuras de asistencia de los pacientes con HP difieren sustancialmente en
funcién de la region y el pais. En algunos paises, como Francia y el Reino Unido, las estructuras
centralizadas con centros especializados seleccionados estan autorizadas a prescribir medicamentos
para la HAP (el subtipo de HP para la que existen tratamientos disponibles), mientras que otros médicos
no estan autorizados para hacerlo. Por el contrario, en otros paises, como Alemania, tanto centros
especializados, como centros sanitarios y médicos no especializados diagnostican y tratan a los
pacientes con HP.

En Latinoamérica algunos paises siguen la misma
normativa y es posible que la situacion plantee
extremos aun mas dramaticos. Hay paises

pequefios y/o de menor poder econdmico que no

cuentan con centros especializados. Los paises
Q) relahp:24

con centros especializados (México, Guatemala,
Honduras, Costa Rica, Panama, Venezuela,
Colombia, Ecuador, Peru, Brasil, Bolivia, Uruguay,
Chile, Argentina y Republica Dominicana) se Peru (1)
presentan en la figura 1.

Guatemala (1)
Honduras (1)
Costa Rica (1)
Panama (1)

Ecuador (1)

Brazil (5)

En los paises de la regién se presenta
frecuentemente  insuficiente  acceso  para Chile (1
poblaciones desprotegidas, como en las dareas
rurales. En cualquier caso, la cantidad de personas
afectadas por HP desprotegidas en los paises de la
regidn puede ser mayor que en Europa.

Uruguay (1)

tina (3)

Figura 1. Centros especializados por pais.
Fuente ALAT
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En una enfermedad como la hipertension
pulmonar, algunos subtipos de los cuales se
consideran enfermedades raras, los centros
especializados deberian:

e Rendir cuentas a la organizacion u
organismo que designa su condicion de
centro especializado (por ejemplo, el
ministerio de sanidad, otras autoridades
normativas, los contribuyentes
sanitarios).

e Diagnosticar a los pacientes con un
equipo de médicos que incluyese
personal experto en ecocardiografia,

5/}
©iStockphoto.com/monkeybusinessimages
imagenes clinicas, laboratorio de cateterizacién cardiaca, laboratorio de funcién

pulmonar y prueba de esfuerzo cardio-pulmonar.

e Tratar a los pacientes con un equipo formado por médicos capacitados y con
experiencia en el tratamiento de la HP, que incluya neumdélogos, cardidlogos
(incluidos especialistas en enfermedades cardiacas congénitas en adultos),
reumatologos, hematdlogos, especialistas en genética clinica, cuidados intensivos,
anestesia, planificacién familiar, cuidados paliativos, salud mental y rehabilitacién,
vinculados estrechamente con otros servicios clinicos, como la cirugia de
endarterectomia pulmonar (EAP) y los trasplantes de pulmdn/corazén-pulmén .

e Prescribir medicamentos especificos contra la HP durante todo el tratamiento.

e Proporcionar informacién impresa al paciente y establecer vinculos formales con las
organizaciones de pacientes.

e Cumplir los criterios preestablecidos de asistencia/directrices (véase Calidad de la
asistencia médica/guias clinicas, a continuacion).

e Llevar a cabo un programa de investigacion clinica, que incluya, como minimo, el
ingreso de los pacientes en ensayos controlados aleatorios.

e Participar en el desarrollo de una red de centros de HP en el propio pais del centro
especializado.

e Llevar a cabo auditorias clinicas que incluyan la presentacién de informes de
resultados y la comparacién con otros centros especializados en el mismo pais.

e Proporcionar, como minimo, una formacion de uno a dos afos en HP para los
empleados, médicos y enfermeras jovenes del centro especializado.

e Llevar a cabo un programa educativo para los profesionales de la salud para
sensibilizar acerca de una derivacién adecuada de los pacientes a los centros
especializados.

e Realizar cirugia toracica y de trasplante de drganos, si resultase necesario e
recomendable.

e Participar activamente en intercambios internacionales de investigacidn y otros
datos.

e Constituir redes entre los centros especializados para intercambiar estrategias que
den soluciones a los problemas propios de la regién.
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La capacidad del centro especializado dependera de las
caracteristicas demograficas de la poblacidn del pais en
el que se encuentre. En el documento original europeo
se recomendd, como norma general, que:

e (Cada pais debera contar al menos con dos
centros especializados para adultos.

e (Cada pais deberd tener al menos un centro
especializado infantil.

e El numero ideal de pacientes atendidos
anualmente en un centro para adultos deberia
ser superior a 100, de los cuales al menos la

(19

Me diagnosticaron con HP
hace 16 afos en México y ahi
no me dieron esperanzas de
vida por eso tuve que venir a
vivir a USA hace 11 afos.
Tengo la esperanza que
encuentren la cura para que

mitad debe tener un diagndstico definitivo de
HAP. Los centros pediatricos deberian atender
de 15 a 25 pacientes al afio. En paises con una
poblacion superior a 10 millones de personas,
lo ideal seria que los centros para adultos
ampliasen su capacidad para dar cabida a mas
de 150 pacientes al afio.

las personas no tengan que
pasar por un trasplante. ’

Isabel, México/USA

Sin embargo, el grupo de expertos en HP reconocid en sus discusiones que estos estandares pueden
ser muy altos para los paises de la regién Latinoamericana y sugiere la continuacidn de discusiones
que lleven a fijar estandares propios para la region. Hay paises en Latinoamérica que no cuentan con
un centro especializado y en los cuales no es posible la realizacidn de cirugias especializadas.

Trasplante

El trasplante cardiopulmonar y el trasplante de pulmén bilateral son medidas de ultimo recurso en
la HP y la HAP. El trasplante de érganos supone un beneficio de supervivencia a largo plazo para los
pacientes con HP avanzada. Las ventajas del trasplante de pulmdn incluyen la mejora de la
hemodinamica (flujo sanguineo), la tolerancia al ejercicio, el alivio de la dificultad respiratoria y la
supervivencia a largo plazo. Los estudios indican que "la pronta derivacién a un centro con
experiencia en el tratamiento de la HAP y el trasplante aumentan las posibilidades de lograr el mejor
resultado a largo plazo para los pacientes con esta devastadora enfermedad"?°.

Por esta razén, el trasplante en pacientes con HP se debe realizar solamente en centros de
tratamiento especializados con gran experiencia. Los centros especializados deben considerar la
posibilidad de realizar derivaciones internacionales y de 4
aunar una experiencia que vaya mas alld de las ; <3 ‘
fronteras geograficas. ~ 'ﬁ,
o

El trasplante esta, sin embargo, asociado a deficiencias
importantes, incluida la necesidad de inmunosupresién
permanente (supresidn del sistema inmunoldgico para
reducir la probabilidad de rechazo de un érgano
trasplantado) y la morbilidad asociada a un mayor
riesgo de infeccion y rechazo de aloinjertos. (Un
aloinjerto es el trasplante deun érgano o tejido de una
persona a otra, que no sea de un gemelo idéntico).

©@iStockphoto.com/monkeybusinessimages
Debido a que el trasplante de 6rganos es una medida de
ultimo recurso para los pacientes que han agotado otras opciones de tratamiento y cuya vida puede
pender de un hilo, la necesidad de la donacién de érganos es importante. La donacidn de érganos
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podria aumentar en toda Latinoamérica con un simple cambio en la
politica que establezca que todas las personas seamos donantes de
drganos, salvo que manifieste especificamente lo contrario.

Ademas, los pacientes con HP que esperan un trasplante a menudo
experimentan una progresion rapida de la enfermedad y, por tanto,
tienen una necesidad mas urgente de donantes de drganos que los
pacientes con otras enfermedades. Por desgracia, actualmente esta
necesidad urgente no estd suficientemente reflejada en los diferentes
sistemas de asignaciéon de d6rganos en toda Latinoamérica. Por tanto,
deberia iniciarse la adaptacién de algoritmos de asignacién de érganos
para satisfacer las necesidades de los pacientes con HP avanzada.

€€

Sigamos Adelante
en nuestra lucha
Y No nos
rindamos por
nada del mundo.
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Rosa Janeth, Ecuador

Calidad de la asistencia médico/ guias clinicas

Entre las Recomendaciones del Consejo Europeo sobre la accién en el ambito de las enfermedades
raras®’, un objetivo importante consiste en "reunir conocimientos especializados a nivel nacional y
apoyar la puesta en comun de dichos conocimientos con los homdlogos europeos" para fomentar "el

Vs |

intercambio de mejores prdcticas
sobre herramientas de diagndstico
y asistencia médica" y mejorar la
calidad de la asistencia a los
pacientes con enfermedades raras.
Estas recomendaciones pueden ser
aplicables al continente
latinoamericano.

Independientemente del sistema
sanitario, los médicos deben
centrarse en obtener los mejores
resultados para sus pacientes. Un
documento que describe el nivel de
calidad nacional de la asistencia

©iStockphoto.com/brankokosteski

en los centros de hipertensién pulmonar debe considerar la inclusién de normas sobre:

e Atencidén dirigida al paciente

e Derivacién

e Diagnéstico y valoracion

e Atenciény tratamiento

e Supervision, revisidon y seguimiento del paciente
e Asistencia compartida

e Apoyo psicosocial y cuidados paliativos

e Comunicacion con los profesionales de la salud fuera del centro especializado

e Formacién y capacitacion de personal para los centros especializados

e Investigaciony desarrollo

e Transicidon de los pacientes de los servicios de pediatria a los servicios de adultos

e (Cirugia toracica y trasplante

Sociedades cientificas europeas, como la European Society of Cardiology y la European Respiratory

Society han publicado guias basadas en la evidencia para el

tratamiento de la

(http://www.escardio.org/guidelines-surveys/esc-guidelines/GuidelinesDocuments/guidelines-PH-

HP

FT.pdf), que se revisan y actualizan regularmente segun sea necesario. Estas medidas pueden y deben

servir de guia y modelo para los niveles de calidad nacionales de asistencia.
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Diversos paises de nuestro continente han publicado guias las cuales pueden ser centralizadas de tal
forma que podrian ser certificadas y adoptadas dentro de organismos como ALAT. Sin embargo, a pesar
de existir estas guias, la difusidon y aceptacidon de las mismas no es ideal. Se requiere que los centros
especializados en el continente Americano establezcan una comunicacién mayor entre si para garantizar
qgue la implementacion de ellas sea conocida y compartida por todos para mejorar las experiencias y

resultados individuales de cada Centro.

Acceso al tratamiento

En una enfermedad de evolucion rdpida como la HP, los especialistas
deberian tener la flexibilidad suficiente para proporcionar la combinacién
adecuada de medicamentos en la secuencia correcta para sus pacientes.
Las politicas nacionales que limitan el numero de medicamentos que se
utilizan, o que imponen restricciones de "terapia escalonada", no son
compatibles con la evolucion del tratamiento de la HP y pueden conducir a
resultados negativos para los pacientes.

Ademas, a nivel nacional, el costo de muchos medicamentos huérfanos
(tratamientos para enfermedades raras) siguen sin ser reembolsado
después de haber sido aprobados para su uso por periodos de tiempo
excesivamente largos. Como deberia ser el caso de todos los
medicamentos que tratan enfermedades graves, potencialmente
mortales, cuyo acceso a una asistencia médica adecuada puede salvar
vidas, el costo de los medicamentos para la HP deberia ser reembolsado tan
pronto como sea posible, después de su aprobacion.

€¢

Tengo la esperanza
gue se descubra la
cura muy pronto,
que los
medicamentos sean
accesibles para
todos.

b

Virginia, México

32| Pagina



MEJORAR LA SENSIBILIZACION
Y LA DETECCION
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Al individuo afectado por HP:

e Participacién y contribucién activa en los procesos y acciones de sensibilizacién de otros
actores involucrados (familia, instituciones, cuidadores, pagadores y elaboradores de
politicas) con respecto a la HP:

o Iniciar el proceso de sensibilizacién con la aceptacién de su realidad individual.

o Sensibilizar al entorno de cada paciente con respecto a su enfermedad.

o Empoderarse para comunicar su historia ayudando a concientizar y sensibilizar a
otros.

o Multiplicar aspectos relacionados con la HP incrementando la conciencia
institucional y social.

A las instituciones prestadoras de servicios:
e Iniciar campafias de sensibilizacién y programas de formacién en HP.

e Crear programas multi y trans-institucionales nacionales de deteccidn y diagndstico
adaptados a sub-grupos de pacientes con HP.

e Extender estas campafias a sectores rurales desprotegidos y con estrategias especificas
para dicho sector.

e Sensibilizar acerca de la existencia de una cirugia con intencién curativa para la
hipertension pulmonar tromboembdlica crénica (HPTEC) y la necesidad de evaluar
adecuadamente a los pacientes con HPTEC.

A los elaboradores de politicas en salud:

e Crear politicas que faciliten las acciones de las IPSS y de los pacientes con relacién a la
sensibilizacion sobre HP.

e Implementar campafias de sensibilizacion e informacion para la poblacién y promover
programas de deteccidén y remisién temprana a centros especializados.

e Fomentar la interaccidn tripartita entre pacientes, instituciones y gobierno para la toma de
decisiones sobre HP
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Deteccidn y diagnostico

La HAP es una enfermedad rara para la que existen varias opciones de tratamiento establecidas.
Desafortunadamente, no existen terapias aprobadas para otras .
formas mas frecuentes de HP, y los tratamientos de la HAP pueden
ser letales en otros subtipos de la enfermedad. Por estas razones,
los programas sistemdticos de deteccion para grupos de riesgo son
esenciales para diagnosticar a los pacientes lo mas pronto posible -

sustancialmente el prondstico del paciente.

En la regidn Latinoamericana es especialmente importante
considerar la cobertura explicita a regiones rurales. Nuestra
poblacién o darea rural estd caracterizada en muchos de los paises
por ser proporcionalmente mayor que en Europa, localizada en
sitios muy lejanos, con ausencia de medios de comunicaciéon
(internet, por ejemplo) y de vias de acceso (carreteras y trenes, por
ejemplo), que requieren soluciones muy especificas para el
incremento o cobertura adecuada de deteccion y diagndstico. A
pesar de estos problemas regionales especificos, existen
comentarios individuales que aplican a todo paciente con HP.

Fotografia cedida por la Pulmonary Hypertension Association

Dado que los sintomas de la HP son a menudo no especificos (es decir, los sintomas no apuntan
necesariamente a un diagndstico de HP), una campafia de deteccidn publica a gran escala seria poco
efectiva, incosteable e incluso éticamente cuestionable: los pacientes tendrian que someterse a
procedimientos diagndsticos invasivos e incurrir en el riesgo de diagndsticos falsos positivos. Por lo
tanto, los programas de deteccidn deben iniciarse solo para garantizar el diagndstico oportuno de la
HP en grupos de pacientes de alto riesgo. Todos los pacientes en riesgo deben someterse a una
exploracién médica regular, que incluya una ecografia para detectar sintomas tempranos de HP.

Los siguientes grupos de pacientes deben someterse especificamente a un examen de deteccion:

e Personas que tengan dificultad para respirar sin razén aparente.

e Pacientes con enfermedades del tejido conectivo (ETC): Algunas enfermedades -como la
esclerosis sistémica, el lupus eritematoso, y, en menor medida, la artritis reumatoide, la
dermatomiositis, el sindrome de Sjogren- conllevan un mayor riesgo de HP.?%2%30 | 3 HAP
asociada a ETC es la segunda forma mds comun de HAP.

e Pacientes con VIH/SIDA: La prevalencia de la HAP en pacientes con VIH es de aproximadamente
el 0,5 por ciento (es decir, una de cada 200 personas que sufren VIH también tienen HAP).
Muchos de estos pacientes se encuentran ya en una fase avanzada de HAP en el momento del
diagndstico®! y, por tanto, tienen un prondstico precario.
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e Pacientes con hipertension portal (la hipertension portal es un aumento de la presidn en la vena
que lleva la sangre desde los drganos digestivos al higado): La HAP es una complicacién bien
determinada en pacientes con enfermedad hepatica
diagnosticada (lo que ocurre en el 1 0 2% de los
pacientes de este tipo). En pacientes con
enfermedad hepatica grave, como aquellos que van
a someterse a un trasplante de higado, la incidencia
de la HAP se eleva a aproximadamente un 5%.32

. Pacientes con enfermedad cardiaca congénita:
Derivaciones sistémico-pulmonares (defectos
congénitos del corazdén) se encuentran entre las
enfermedades cardiacas congénitas mas frecuentes,

y se calcula que entre el 5y 10% de este gran grupo

de pacientes®3 tienen HAP. La investigacion clinica en

esta poblacion, incluso en las formas mas graves de |
HAP, muestra que las terapias farmacolégicas |
disponibles son eficaces.3* Aunque una operacién
quirargica de los defectos congénitos del corazén en
el primer afio de vida previene una HAP progresiva
en la gran mayoria de los pacientes, la operacion
temprana no impide el desarrollo de una HAP
progresiva mas tarde en la vida después de una
operacion quirudrgica exitosa en la infancia o en la
nifiez temprana. Por lo tanto, todos los pacientes
operados deben someterse a un seguimiento a largo
plazo, con el objetivo, entre otros, de evaluar el
posible desarrollo de la HP después de la operacidn.

Fotografia cedida por la SLHP

Sensibilizacion

Es esencial una mayor sensibilizacién sobre la HP entre los proveedores de atencién primaria para
asegurar un diagndstico correcto y apropiado. Solo si los médicos generales estan debidamente
informados sobre la HP sabrdn reconocer los sintomas de la enfermedad y derivar a los pacientes
para recibir una asistencia especializada en un centro especializado.

Las campanias de sensibilizacién son también necesarias para los pauentes con riesgo de HP para que
puedan tener conocimiento de la enfermedad y disponer de

informacién que les permita saber dénde encontrar material €€

educativo y fuentes de apoyo, incluidos los grupos de
pacientes de HP. Como es el caso de todas las enfermedades
raras, estas campafias deberian dirigirse a los lugares donde
seran mas eficaces para la HP, en las clinicas y oficinas de | mayo de 2012. Esta batalla la
cardiologia, neumologia, enfermedades infecciosas, luchamos como familia, y
hepatologia y medicina interna y oficinas, asi como al publico confiamos en que pronto

en general.

Nuestra mama fue
diagnosticada con HAP en

encontraremos la cura para

Como ejemplo, la Sociedad Latina de Hipertensidn Pulmonar que mama vuelva a correr

(SLHP) vy diversas asociaciones locales han lanzado la = junto a nosotros!! 99
campafia  “Sin  Aliento,” que busca aumentar Ia
concientizaciéon sobre HP y sus sintomas. Esta campafia fue | Gabriela, Chile

impulsada por primera vez en Europa por PHA Europe a través
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de la campafia de concienciacién publica “Breathtaking” en relacién con el Dia de las Enfermedades
Raras en 2011, y redobld sus esfuerzos en 2012, con actividades de sensibilizaciéon en 17 paises. La
misma ha sido adaptada a Latinoamérica.

Durante el afio 2014 durante la conmemoracion del Dia Mundial de la Hipertensién Pulmonar se
efectud un refrescamiento de la campana “sin Aliento” y se lanza la campafna Quédate Sin Aliento es
una campanfa que esta dirigida a sensibilizar tanto al publico en general como a la comunidad médica
sobre la HP.

= |

BE AIRE, LABIOS AZULES!
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El objetivo es crear un entorno en el que un diagndstico temprano, un mejor tratamiento, y mas
investigaciones puedan convertirse en realidad y mejorar la calidad de vida de quienes viven con esta
enfermedad.

Fotografia cedida por la SLHP
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¢En qué consiste la campaia?

e la campafia busca lograr sus objetivos a través de la

divulgacion de informacién, y la realizacién de
actividades fisicas que permitan concientizar al
publico latinoamericano sobre cdmo afecta la HP el
guehacer cotidiano de quienes la tienen.
e Dichas actividades pretenden emular la condicién fisica de un paciente con HP en personas
gue no padecen dicha condicidn de salud.
e Esto se hace en solidaridad con la lucha diaria que tienen los pacientes de HP para respira

La campafia se distingue por los recursos visuales que se utilizan en sus materiales y el uso de
actividades fisicas como “un llamado a la accién” para concientizar al publico sobre como afecta la
HP el quehacer cotidiano de quienes la tienen.

personas por cada milige.
La HP e5 una enfermedax
Poco frecuente, pero grave.
L tasa de martaikiad de [a
HAP, puede ser mayor
212 de olertos tipos

de cdnoer. **

Generaimente, los sintomas
e HP 1o son especificos La HP Impacta profunda-
¥ varian en cada individuo.

Los mas comunes inclyen

@nouttad para respirar,

mareos leves, f311g3,

vétigo, debitidad, dificuttad

para reaitzar actividad

fislca, desmayos

¥ lablos azules.

nas saludables no Implican
ningin esfuerzo ni mucho
menos una razén para
quedarse sin aliento.

Por los pacientes con
HIPEI:TENtSI('IN
PULMONAR

¢Comer?, ;0

.

¢QUE TE DEJA SIN ALIENTO?
nar?, A lo

iPor los pacienies.eo.
HIPERTENSION
PULMONAR
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FOMENTAR LA INVESTIGACION
CLINICA Y EL CONOCIMIENTO EN
HP
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Al individuo afectado por HP:

e Participar en mas programas de investigacion clinica.

e Abogar por el fomento de la investigacion en HP y las politicas que las garanticen.
A las instituciones prestadoras de servicios:

e Crear oportunidades de investigacion y usar el registro latinoamericano de HP (pacientes,
instituciones y servicios) para la investigacion epidemioldgica.

e Mejorar la capacitacidn de clinicos no investigadores para la realizacion de investigacion
clinica.

e Participar en las redes de recoleccién de datos y su analisis rutinario para incrementar la
investigacion epidemiolégica en la region.

e (Crear oportunidades institucionales que en conjunto fomenten una cultura de investigacion
en HP en la region.

A los elaboradores de politicas en salud:
e Crear politicas que faciliten la participacién de pacientes con HP en la investigacion clinica:
o Como generadores de investigacion.
o Como participantes en programas de investigacién.

e Gestionar fuentes de financiacién internas o externas, publicas o privadas para el apoyo de
la investigacidon de HP.

e Asegurar un mayor apoyo y financiacién para:
o Lainvestigacion fundamental de la HP.
o Investigaciones que lleven a tratamientos mas efectivos.

o Investigacién dirigida a determinar métodos no invasivos para medir presién
pulmonar y el gasto cardiaco.
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La conformacién de una red de instituciones y centros prestadores de servicios que soporten un
registro completo de pacientes con HP y datos completos sobre sus condiciones, manejos,
tratamientos y otra informacién, proporcionaria un arma poderosisima a la regién para mejorar el

conocimiento y la efectividad del manejo de estos pacientes.

A pesar de laimportancia de la investigacion que apoye el desarrollo de tratamientos nuevos, es muy
importante entender que otros tipos de investigacion pueden ser iguales o mas importantes

(relevantes) en la region:

e Llainvestigacidon epidemioldgica que aporte datos de distribucién y factores de riesgo

de la HP.

e la investigacién que apoye el estudio de métodos diagndsticos aplicados a los

recursos y disponibilidades regionales.

e la investigacion econdmica y de factores prondsticos especificos a la region

latinoamericana en general y a los paises en particular.

Para desarrollar nuevos tratamientos para la HP se necesita mas
investigacion traslacional. La investigacion traslacional se mueve
desde los estudios tedricos hasta la aplicacién practica, empezando
por la investigacién basica en el laboratorio y, en Ultima instancia,
avanzando hasta la investigacién clinica junto al paciente. La
investigacion traslacional ha demostrado ser un potente proceso que
impulsa la investigacion clinica. Fomentar la investigacion traslacional
en la HP no sélo reforzara la infraestructura de investigacidén, sino que
también acelerara potencialmente el descubrimiento de nuevos
tratamientos seguros y efectivos para todas las formas de HP.

Si bien la financiaciéon para la investigacion basica y los ensayos clinicos
han aumentado la comprensidn de la HP y han dado lugar a una serie
de medicamentos aprobados, quedan pendientes algunas preguntas
de peso en la investigacion sobre los siguientes aspectos:
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Esperar y suefia con
recuperar mi nueva
conquista, nunca, nunca
dejar de luchar.

Monica, Brasil

b b

Ensayos clinicos en subtipos de HP distintos de HAP: Si bien la HAP ha sido sometida a un
numero considerable de investigaciones, los estudios clinicos en otros subgrupos de HP son
mucho menos frecuentes. La HP derivada de enfermedad ventricular izquierda o enfermedad
pulmonar, por ejemplo, ocurre con frecuencia, sin embargo, no se ha desarrollado ningin
tratamiento. La investigacién de los farmacos aprobados actualmente para la HAP para su uso
en otros subtipos de HP también debe contar con apoyo.*®

Resultados objetivo del tratamiento: Se necesita investigacién para aclarar los resultados
deseados (en funcion de la gravedad de la enfermedad, la edad y otros factores), que cubra
una mejor calidad de vida, una capacidad funcional mejorada y una mayor independencia,
entre otros resultados.

Criterios de valoracion clinicamente relevantes y duracién ampliada de los ensayos clinicos:
La gran mayoria de los estudios de HP emplean la prueba de la caminata de seis minutos como
medida de la capacidad de ejercicio. Su validez como criterio de valoracién se ve
comprometida porque la edad y las condiciones ortopédicas puede interferir con la habilidad
de caminar seis minutos. Deben identificarse criterios de valoracién nuevos, clinicamente mas
relevantes. Ademas, hasta la fecha, los ensayos clinicos han sido casi uniformes con respecto
a la duracién del tratamiento. Extender la duracién del tratamiento reflejaria mejor las
condiciones de la vida real y mediria de manera mas realista el avance de la enfermedad.
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e (Calidad de vida: La calidad de vida es una preocupacion fundamental para todos los pacientes.
En consecuencia, los datos de calidad de vida deberian estar disponibles para todos los
tratamientos farmacoldgicos aprobados.

Evaluacion de la Tecnologia Sanitaria (ETS) de la HP: En la actualidad, el Unico tratamiento
aprobado para la hipertensién pulmonar es para una de las cinco formas -la hipertension
arterial pulmonar (HAP)- y de momento solo ha habido una ETS para el tratamiento de la HAP,
gue evaluase la "rentabilidad y efectividad clinica del epoprostenol, el iloprost, el bosentan, el
sitaxentan y el sildenafil para la hipertensidn arterial pulmonar dentro de sus indicaciones
autorizadas” 3¢. Dado que estan disponibles nuevos medicamentos, y dado el creciente uso de
la terapia combinada, es necesaria una actualizacion de la ETS.

Pruebas de diagndstico no invasivas: En la actualidad, la Unica manera definitiva para
diagnosticar la HAP es a través del cateterismo cardiaco derecho (CCD). Este es un
procedimiento muy costoso y estresante para el paciente -en particular para bebés y nifos- que
entrafia riesgos si lo realizan médicos sin experiencia. La investigacion debe centrarse en el
perfeccionamiento de medidas de
diagndstico no invasivas. Dicho esto,
por el momento, el CCD es el
estandar de oro para el diagndstico
de la HP y la evaluacién de la
respuesta al tratamiento. En un
centro con experiencia, el perfil de
beneficio-riesgo es muy favorable a
la realizaciéon de un CCD inicial para
el diagndstico y CCD posteriores para
evaluar la gravedad de |Ia
enfermedad y la respuesta del
paciente al tratamiento.

©Shutterstok

Datos de la vida real: Aunque se han publicado los resultados de unos 30 ensayos clinicos
aleatorios controlados con varios farmacos y combinaciones para la HP, los datos sobre el
tratamiento del paciente en condiciones clinicas son limitados. Se necesitan datos de
observacién. La informacién del tratamiento de los pacientes con HP en los centros
especializados proporcionara datos utiles (y conforme el nimero de centros especializados
aumente, estara disponible mas informacién), y los registros deberan seguir a cada paciente con
HAP durante varios afios.

Mas estudios pediatricos: La prevalencia de la hipertensién
pulmonar en nifios es desconocida, pero se produce, por lo
general a causa de un parto prematuro, ventilacion mecanica
prolongada, ciertos tipos de enfermedades cardiacas, hernia
diafragmatica, o antecedentes familiares.3’ Los pacientes
pediatricos a menudo tienen comorbilidades u otras
enfermedades o trastornos que dificultan la determinacion de
la etiologia definitiva (es decir, la causa) de la HP. Se necesitan
mas estudios para comprender las causas de la HP pediatrica e
identificar las pruebas diagndsticas y los tratamientos 6ptimos.
Hay menos centros de HP pediatricos que de adultos. Debido a
la frecuente necesidad de anestesia durante el cateterismo
cardiaco derecho (necesario para un diagndstico preciso de la
HP), los nifios con sospecha de HP solo deben ser atendidos en
centros especializados de HP pedidtricos que cuenten con
Ca rdiélogos y aneSteSiél()gos pediétricos espedalizados- Fotografia cedida por la Pulmonary Hypertension Association
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Por ultimo, dada la escasez de tratamientos disponibles en la
actualidad para la mayoria de las formas de HP, los pacientes aptos
para los ensayos clinicos no deben encontrarse con prohibiciones
politicas para participar que impidan el reembolso de los ensayos
clinicos y el tratamiento "experimental". En su lugar, las compaiiias de
seguros y los organismos de reembolso deben entender que estos
estudios son a menudo la Unica opcidn de tratamiento disponible para
muchos pacientes, y por lo tanto facilitar su participacion en los
ensayos correspondientes.

©iStockphoto.com/brankokosteski
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He vivido 16 afios con
Hipertension Pulmonar.
Toda etapa de la vida es
una oportunidad para
vivir intensamente y asi
lo he hecho. jHay
ESPERANZA!

b3/

Evelyn, USA
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FACULTARY EMPODERAR AL
PACIENTE Y A LOS GRUPOS DE
PACIENTES
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Al individuo afectado por HP:

e Apoyar los procesos de mentoria y educacion de pacientes por parte de otros pacientes con
mayor experiencia y conocimiento.

o Generar el empoderamiento personal para participar en procesos que involucren otros
pacientes.

e Concientizar al paciente con HP sobre la necesidad y potencialidad de su participacién en
todos los procesos relacionados con su enfermedad.

A las instituciones prestadoras de servicios:

e Crear oportunidades en medios académicos y cientificos para los pacientes y las
asociaciones de pacientes con HP.

e Promover y facilitar la formaciéon de profesionales de la medicina en especialidades afines a
la HP, en aquellos paises y ciudades que no cuentan con centros especializados en HP para
que a la vez puedan ayudar a desarrollar centros especializados en sus ciudades de origen.

A los elaboradores de politicas en salud:
e Facilitar un verdadero intercambio de informacién entre las organizaciones de pacientes
con HP y los representantes gubernamentales a través de mesas redondas, grupos de

trabajo y otras actividades.

e Incluir grupos de pacientes en debates de politicas de asistencia sanitaria y en la toma de
decisiones.

e Promover el apoyo financiero a las asociaciones de pacientes que garantice su
independencia y una labor mds expedita y rapida.

e Aumentar la capacidad de las organizaciones de pacientes para permitirles atender mas

eficazmente a los hipertensos pulmonares en particular mediante el suministro regular de
informacién precisa y actualizada en sitios web.
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Los proveedores de salud deben estar bien informados acerca de las organizaciones de pacientes y
los servicios que ofrecen para poder dirigir a los pacientes a estas fuentes vitales de informacién y
apoyo que les pueden ayudar a atravesar el laberinto a menudo desconcertante que sigue a un
diagndstico de HP. Muchos grupos de pacientes son atendidos por personas que viven con o estan
afectadas por la HP, y ofrecen redes de apoyo de homdlogos que pueden proporcionar una gran
cantidad de consejos y orientacién basados en el conocimiento y la experiencia. Pueden ser un
complemento de gran ayuda para los médicos ocupados que no tienen tiempo suficiente para hablar
adecuadamente de las preocupaciones y necesidades del paciente.

Los grupos de pacientes también estdn bien
posicionados para proporcionar un consejo
inestimable a los responsables politicos. Al
considerar cuestiones importantes que pueden
afectar la vida de los pacientes con HP, los
responsables politicos deben buscar e incorporar
activamente las perspectivas de los afectados por la
enfermedad. Los pacientes y sus defensores deben,
por lo tanto, estar siempre representados en los
paneles de ETS, paneles de directrices, juntas de
revision de investigacion de ensayos clinicos,
comités consultivos normativos, comités de disefio y
supervisién de ensayos clinicos, y otros drganos
©Shutterstok consultivos.

Para que los grupos de pacientes sean tan eficaces y eficientes como / ‘ ‘
sea posible, se requiere capacitacién en varios niveles. Debe
mejorarse la sensibilizacion dentro de la comunidad sanitaria para
qgue los médicos tengan mas posibilidades y puedan derivar a los
pacientes a estas organizaciones. Los responsables politicos y
normativos necesitan entender mejor el valor de su consejo. Debe HP son fuertes y estdn
aplicarse la deducibilidad fiscal de las contribuciones a las presentes en todos los
organizaciones sin dnimo de lucro y otros incentivos para que mads paises, de modo que todos
gente se anime a apoyar a las organizaciones de pacientes,
contribuyendo a ampliar su base de apoyo.

Suefio con un mundo
donde las Asociaciones de

podemos trabajar por la
meta final de encontrar

En la regién Latinoamericana es importante apoyar y desarrollar una cura para la HP.
oportunidades especificas para que los pacientes sean informados

en jornadas de capacitacion que incrementen el conocimiento de la

enfermedad. Esta participacion puede lograrse si instituciones Juan, Espafia
farmacéuticas o de otro tipo crearan oportunidades de financiacién |

para becas a modo de asistir a cursos de la industria farmacoldgica,
eventos cientificos y académicos.

Al paciente con HP se le debe incluir como asesor en la creacién de eventos cientificos, politicas de
salud y decisiones institucionales relevantes porque es el paciente quien, en forma global, conoce los
problemas inherentes a su enfermedad y los recursos necesarios para su independencia. Inclusive,
se debe de incentivar la participacidn del paciente en actividades de farmaco vigilancia.
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ASEGURAR LA DISPONIBILIDAD DE
APOYO PSICOSOCIAL
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Al individuo afectado por HP:
e Exigir que el tratamiento de la HP sea integral.

e Concientizarse de que el manejo de la HP incluye al nucleo familiar, especialmente en
nuestra region.

e Asegurar que las asociaciones de pacientes tengan fuentes seguras y permanentes de
financiacidn para el apoyo psicosocial de los pacientes, incluida una linea de atencion
telefénica de 24 horas y otros programas.

A las instituciones prestadoras de servicios:

e Garantizar que el tratamiento de la HP sea integral abarcando todos los pacientes.

e Establecer sistemas nacionales de asistencia médica integral que incluyan a todos los
aspectos de la asistencia médica, psicoldgica, nutricional y de rehabilitacién para los
pacientes y sus cuidadores.

e Sensibilizar a los profesionales de la salud para el manejo del paciente con HP.

A los elaboradores de politicas en salud:

e Conceder el estado de discapacidad a los pacientes con HP.

e Promover un apoyo financiero a las asociaciones de pacientes que garantice su
independencia y una labor mas expedita y rapida.
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Muchos pacientes se sienten aislados y solitarios después de un diagndstico de HP. No solo se enfrentan
a complejos problemas de gestion del tratamiento, sino también a interrupciones inevitables en su vida

profesional y personal ya que experimentan
una disminucién de la capacidad para
trabajar (en la oficina y en casa) y para
participar en actividades sociales vy
recreativas de la vida diaria. Algunos
pacientes se sienten tan desanimados por
su discapacidad que consideran el suicidio.
Debido a que la HP es debilitante y el
prondstico puede ser sombrio, el apoyo
psicosocial es fundamental. Los equipos de
salud deben incluir a trabajadores sociales y
consejeros psicoldgicos como miembros
principales.

©iStockphoto.com/nullplus

La evaluacion psicosocial debe ser un componente rutinario del tratamiento médico. Se necesitan
herramientas de deteccidn psicosociales para identificar a los pacientes y a las familias en situacién de
riesgo por trastorno emocional y mental. Los estudios demuestran que no se tarda mucho tiempo en
desarrollar y desplegar estas herramientas, y que los pacientes estan dispuestos a participar en estas

evaluaciones.*

Incluso si los equipos de asistencia sanitaria proporcionan tratamientos innovadores, si no se abordan
los problemas psicoldgicos y sociales asociados a la HP se pueden producir problemas como la falta de
seguimiento del tratamiento, mds sufrimiento, y mas tiempo en recuperar la salud. Los problemas
psicosociales pueden exacerbarse por diversas cuestiones, incluidas una habilidad e informacion
insuficientes para ayudar a un paciente a afrontar con éxito la enfermedad; ansiedad, depresién u otros
problemas emocionales; falta de recursos, tales como transporte hasta el centro de tratamiento; e

interrupciones en la vida familiar, el trabajo y la escuela.*

Los pacientes también necesitan mas y mejor informacion sobre la

enfermedad y la disponibilidad de servicios de apoyo psicosocial.
Un estudio de la National Alliance for Rare Diseases en el Reino
Unido reveld que solo la mitad (52%) de los pacientes encuestados
sentian que habian recibido suficiente informacién acerca de su
condicién en el momento del diagndstico. En Latinoamérica se
necesita también una concientizacién general acerca de
enfermedades raras como lo son la HP y la HAP. Actualmente
diversos paises realizan campafias para ofrecer mayor
conocimiento respecto de dichas condiciones. Incluso cuando los
pacientes reciben un tratamiento médico 6ptimo, la falta de
informacién, combinada con la sensacion de inseguridad o de
aislamiento pueden llevar a una percepcidon inadecuada de la
asistencia médica.*> Y como los miembros de la familia y los
cuidadores son una fuente importante de apoyo a los pacientes,
debe ponerse mas informacion a disposicidn a las familias y los
cuidadores.

Las organizaciones de pacientes de HP y los proveedores sanitarios
deben trabajar en colaboracion para producir un paquete
completo y estandarizado de informacién sobre la HP. Las
organizaciones de pacientes requieren fuentes seguras de

financiacién continua para poder producir materiales informativos y

€¢

Tengo la esperanza de
continuar trabajando
en el protocolo y hacer
el diagndstico correcto
y que estos pacientes
puedan recibir los
tratamientos optimos
para su enfermedad.
Hay personas que se
preocupan y no los
dejaré solos

Dr. Suyapa, Honduras
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nuevos sitios web actualizados. Una "receta de informacion" desarrollada por UK Rare Disease puede
servir como modelo. Incluye:

e Informacion médica y opciones de tratamiento

e Plazos del plan de tratamiento

e Informacién que necesitan los cuidadores y familiares

e Informacion y fuentes de apoyo psicosocial, financieras, educativas y de cuidados paliativos
e Herramientas para ayudar a acceder a la informacidn y realizar investigaciones sobre la HP

La Sociedad Latina de Hipertensién Pulmonar tiene su pagina web y un boletin informativo.

Dada la naturaleza fisicamente debilitante de la enfermedad, que
afecta a la capacidad de caminar incluso distancias cortas, debe
entenderse que los pacientes de HP tienen una discapacidad grave
y se les debe conceder la invalidez. El estado de invalidez permitiria
a los pacientes de HP tener acceso a un aparcamiento especial,
tarifas de transporte reducidas, dejar de trabajar, y otros servicios
que se ponen a disposicidn de las personas con discapacidad fisica.
Los seres queridos y familiares que cuidan a pacientes con HP
también deben ser alentados a proporcionar la atencidn adecuada
a través de politicas de permisos laborales, que ayuden a reducir la
dependencia de los pacientes de HP de los organismos publicos y
otros servicios institucionales.

RESERVED
PARKING

Por ultimo, se deben alentar y apoyar las actividades y los eventos
patrocinados por las asociaciones de pacientes. Estos programas
fortalecen la comunidad de HP y son una fuente de apoyo vital y
esencial para los pacientes, sus familias y cuidadores, e incluso para
los médicos y otro personal médico que los traten.

©iStockphoto.com/Zeiss4Me

50| Pagina



HIPERTENSION PULMONAR
ASOCIADA A TROMBOEMBOLISMO
CRONICO (HPTEC)
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Al individuo afectado por HP:
e Conocery divulgar que los pacientes con HPTEC pueden curarse.

e Involucrarse activamente en la adquisicidon de conocimientos relacionados con su condicién
gue le permitan acceder a intervenciones que le garanticen el mejor prondstico posible.

A las instituciones prestadoras de servicios:

e Garantizar la existencia de centros especializados y capacitados en HP en cada pais de
LATAM con el entrenamiento idéneo para llevar a cabo este tratamiento curativo
quirargico de altisima complejidad.

e Concientizar y educar a profesionales e instituciones de salud sobre la HP asociada a TEC
como entidad grave pero curable.

A los elaboradores de politicas en salud:

e Promover la disponibilidad en cada pais de centros idéneos con capacidad de realizar el
procedimiento quirurgico de manejo de la HPTEC, o por lo menos, con facilidades para
remision, incluso internacional, de los pacientes con HPTEC.

e Generar las condiciones para que los pacientes que estan en alto riesgo de desarrollar
HPTEC (con embolia pulmonar aguda) sean identificados, monitoreados y manejados en
forma activa y especifica.

e Proveer informacién a la comunidad general y médica sobre la importancia de la
prevencion, deteccidn oportuna y tratamiento de los pacientes con TEC.

Debe tenerse en cuenta que las recomendaciones expresadas en este llamado a la accién implican
mas una reasignacion efectiva de los recursos existentes y no necesariamente un aumento
significativo de la financiacidn para el tratamiento y la asistencia. En la actualidad, la financiacién es
asignada a menudo de manera ineficiente, debido en gran parte a retrasos en el diagnédstico,
diagndsticos erréneos, y tratamientos tardios, inadecuados y fragmentados. Nuestro llamado a la
accion sugiere puntos o estrategias adecuadas para hacer frente a estas limitaciones
fundamentales para mejorar los resultados en la salud del paciente.

La Sociedad Latina de Hipertensién Pulmonar (SLHP), promotora de la reunion y del presente
documento, es una organizacién de pacientes que trabaja para aumentar la sensibilizacién acerca
de la hipertensién pulmonar en toda América Latina, promover un nivel dptimo de asistencia a las
personas que padecen la enfermedad, asegurar la disponibilidad de tratamientos aprobados, y
fomentar la investigacidon de nuevos medicamentos y terapias.

52| Pagina



La hipertension pulmonar tromboembdlica crénica (HPTEC) es el grupo

4 de la OMS y merece especial atencidn porque es la Unica forma de
HP curable sin que sea por trasplante. 4% 43 4* |3 HPTEC es causada
por material tromboembdlico que obstruye las ramificaciones de la
arteria pulmonar. La imposibilidad de resolver un trombo dentro de
la vasculatura pulmonar produce trombos organizados, persistentes,
que se adhieren a las paredes y émbolos crénicos en las arterias
proximales. Los trombos estan fuertemente unidos a la capa media
de la arteria pulmonar, reemplazando a la intima normal.

Se ha detectado en el 0,1 al 4 % de los pacientes que han sobrevivido
a una embolia pulmonar ** y cuando no se trata, los pacientes

(19

Como el resto de mis
companeros de PH, mi
suefio es encontrar en un
futuro cercano una cura
para la enfermedad. Y
también que las
asociaciones crezcamos lo
suficiente para poder
participar en los
organismos que toman

afectoados tienen una vida media de 6.8 afios. La embolia a menudo las decisiones que afectan

conduce a lamuerte, pero los pacientes pueden sobrevivir a pesar de a nuestra salud. ’
que sus coagulos de sangre persistan. El codgulo impide el flujo
sanguineo, que a su vez conduce a la insuficiencia ventricular Irene, Espaia
derecha, causando la muerte. Si el codgulo de sangre se elimina,

puede restaurarse un flujo de sangre normal.

La epidemiologia precisa y los mecanismos patogénicos de la HPTEC son desconocidos. Aunque la
HPTEC puede darse a cualquier edad, mas de la mitad de los adultos se diagnostican durante sus afios
mas productivos (edades de 18 a 45 afios), por lo que constituye una carga significativa para el
individuo vy la sociedad. La HPTEC aparece tipicamente de forma secundaria a la embolia pulmonar
(EP) aislada o recurrente. La verdadera incidencia de la HPTEC es desconocida. Los estimados se
sitian en el intervalo del 1.5% al 4% en el plazo de 2 afios tras la EP aguda sintomatica, aunque no
cubren la incidencia real, ya que la HPTEC también se da en sujetos sin antecedentes de episodios de
TEV sintomatica.

Los factores asociados con un prondstico pobre en la HPTEC incluyen severa deficiencia
hemodinamica, presencia de comorbilidades e inelegibilidad para intervencién quirudrgica. En los
pacientes con HPTEC con PAPm >50 mmHg, la supervivencia a 3 afios puede ser de tan solo 10%.

Todos los pacientes con diagndstico de HPTEC deben ser considerados para la PEA (endarterectomia
pulmonar). Si funciona, la PEA puede "curar" la HPTEC de los pacientes. Sin embargo, un nimero
significativo de pacientes con HPTEC necesitan una opcion de tratamiento alternativo, bien sea
porque no son candidatos aptos para la PEA (32% de los pacientes con diagndstico de HPTEC en el
registro del Reino Unido y 37% en el registro europeo y canadiense), o porque presentan HP
persistente después de la PEA (del 5% al 35% de los pacientes con HPTEC que sobrevivieron a la PEA).

Con la excepcion de riociguat en algunos paises del mundo, no hay medicamentos autorizados para
los pacientes con HPTEC inoperable y persistente, ni con HP recurrente después de la PEA vy, por
consiguiente, la necesidad médica no cubierta es elevada.

Varios estudios no controlados han demostrado un beneficio moderado de los medicamentos
especificos para la HAP en pacientes con HPTEC. Ademas, los datos procedentes de un registro de
HPTEC indican que los tratamientos especificos para la HAP, incluidos los antagonistas de los
receptores de la endotelina (ERA) y los inhibidores de la fosfodiesterasa-5 (iPDE-5), se utilizan con
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frecuencia de forma no aprobada en
pacientes con HPTEC, a pesar de que no hay
pruebas concluyentes que apoyen esta
estrategia. Teniendo en cuenta la
considerable necesidad médica no cubierta
para pacientes con HPTEC inoperable y
pacientes con HP persistente después de la
PEA, hay una necesidad incontrovertible de
desarrollar tratamientos farmacolégicos
nuevos, eficaces y bien tolerados para el
tratamiento de estos grupos de pacientes.
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Los codgulos de sangre se pueden eliminar
mediante endarterectomia pulmonar (EAP) %,

Desafortunadamente, alrededor del 50 % de los pacientes no son aptos para este tipo de cirugia, y
los pacientes inoperables con HPTEC como grupo se enfrentan a uno de los peores prondsticos de
HP #®. Incluso después de someterse a una EAP, aproximadamente el 10 % de los pacientes siguen
sufriendo de HP y requieren otro tratamiento. La embolia pulmonar (EP) es una afeccién de
emergencia, y practicamente todas las unidades de cuidados intensivos tratan esta afeccién. Sin
embargo, los programas de deteccidn sistematicos de la HPTEC en pacientes que han sobrevivido a
una EP estan limitados en la actualidad a causa de la escasez de datos sobre las subpoblaciones en

riesgo y la incidencia de la HPTEC después de una EP.
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RESUMEN |

La hipertension pulmonar es una enfermedad potencialmente mortal que afecta gravemente a la
capacidad de realizar las actividades diarias mas rutinarias. Es una afeccién que se manifiesta de
diferentes formas, con diferentes rangos de prevalencia y gravedad. Algunos de sus subtipos son
condiciones raras que tienen graves consecuencias debilitantes. Aunque en la actualidad existen
tratamientos aprobados para un solo subtipo de HP, la investigacidn innovadora, ofrece la posibilidad
de nuevos y mejores tratamientos para todos los subtipos -y con suerte- un dia, una cura.

La hipertension pulmonar puede afectarnos a cualquiera de nosotros. La lucha por hacer algo tan
automatico y esencial para la vida como respirar es a la vez aterrador y desalentador. Las personas
gue padecen HP se sienten desafiadas regularmente por esta sencilla actividad, que la mayoria de
nosotros damos por sentado y ni siquiera reparamos en ella.

©Shutterstok

Lo que se necesita ahora fundamentalmente es que las personas que padecen HP sean debidamente
diagnosticadas y tratadas a tiempo, que los tratamientos actualmente disponibles se prescriban solo
para aquellos pacientes que se beneficiaran y no seran perjudicados con ellos, y que la investigacion
innovadora continle descubriendo tratamientos nuevos y mejorados hasta que se encuentre una
cura. Estas necesidades pueden ser abordadas por dos soluciones relativamente simples que no solo
mejoraran los resultados de los pacientes de HP, sino que también supondran un ahorro de costos
para los sistemas de atencidn sanitaria y la sociedad.

La creacion de centros especializados para el diagnéstico, el tratamiento y la gestion de la HP
garantizard que las personas con riesgo o que ya padezcan la HP sean vistas, correctamente
diagnosticadas y debidamente tratadas por médicos con suficiente experiencia en HP, que también
ayudaradn a asegurar que no se prescriben medicamentos costosos sin control. Y el apoyo y la
financiacion de la investigacion innovadora ayudaran a asegurar que se desarrollan nuevas terapias
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para los subtipos de HP para los que actualmente no existe tratamiento, y que se desarrollan los mejores
tratamientos para la HAP hasta que se encuentre una cura.

La regidn latinoamericana tiene caracteristicas especiales y el paciente con HP latinoamericano debe
enmarcarse en esta realidad regional caracterizada por una gran diversidad y rangos de
disponibilidad de recursos y servicios, caracteristicas culturales y educativas especificas, y en donde
la HP no ha sido suficientemente apoyada por los diferentes sectores involucrados.

Respirar no es una actividad que las personas que padecen HP den por sentado. Los centros

especializados y la investigacion innovadora pueden ayudar a restaurar la normalidad en sus vidas. No
aguantemos la respiracion, javancemos ahora!
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[ Acerca de la Sociedad Latina de Hipertensiéon Pulmonar

]

La Sociedad Latina de Hipertensiéon Pulmonar (SLHP) es una

personas
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organizacidon de pacientes que trabaja para aumentar la
sensibilizacidn acerca de la hipertensién pulmonar en toda
América Latina, promover un nivel éptimo de asistencia a las
que padecen
disponibilidad de tratamientos aprobados, y fomentar la
investigacion de nuevos medicamentos y terapias. Para
cumplir su misién, la SLHP es actualmente operada por un
grupo de personas preocupadas por el enorme impacto
individual y social que la hipertensidn pulmonar causa en los
pacientes que la padecen y sus familiares.

la enfermedad, asegurar |la

. El impacto de la Hipertensién Pulmonar es profundo
tanto en aquellos que tienen la enfermedad, como en sus
familiares y comunidades, debido a la falta de conocimientos
para un diagndstico temprano y a los pocos tratamientos
disponibles en América Latina.

La SLHP es una organizacion lider, especializada y reconocida internacionalmente que da respuesta
a las necesidades y demandas de la sociedad dirigida por un equipo de profesionales en su mayoria
pacientes representantes de varios paises latinos, quienes forman parte de la Junta Directiva.
Ademas, cuenta con un comité médico asesor conformado por doctores altamente calificados los
cuales son reconocidos especialistas y son referencia en Hipertension Pulmonar en América Latina.

Por otra parte, la SLHP cuenta con organizaciones de pacientes asociadas de HP y el apoyo de

numerosos pacientes y familiares, asi
organismos e instituciones que participan y aportan
cotidianamente a la Sociedad.

El objetivo principal de la SLHP es actuar como apoyo para
organizaciones de pacientes establecidas en América Latina.

La SLHP ayuda a las organizaciones de pacientes, también
estimula e incentiva la creacidon de nuevas organizaciones y
crea redes de oportunidades para poner fin a la "soledad" de
esta rara condicion de salud. Ademas, apoya en la localizacién
de los médicos y los servicios médicos con experiencia en el
tratamiento de la hipertensidon pulmonar.

Esta Sociedad es un vinculo de enlace entre las diferentes
organizaciones facilitando asi el intercambio de conocimiento
y el apoyo cientifico a demanda de agrupaciones y colectivos.

Uno de los servicios ofrecidos por la SLHP es el boletin
HIPERTENSION PULMONAR EN NOTICIAS, el cual ofrece

informacién en espanol sobre la hipertensién pulmonar, y tiene

como voluntarios,

(19

Nuestro suefo es que
encuentren una cura para la
HP y que mi madre tenga la
oportunidad de vivir muchos
afios mds y pueda ver a
nuestros futuros hijos nacery
crecer. Y también, que esta
lucha que llevan a cabo en
Latinoamérica tenga sus
frutos y que todos los
pacientes tengan las mismas
oportunidades de acceso a las
medicinas. [}

Miguel y Andrea , Venezuela

como fin despertar la conciencia de toda la comunidad acerca de dicha dolencia. Esta publicacién se
distingue por incluir testimonios de pacientes, asi como articulos médicos escritos por especialistas
de renombre en la comunidad cientifica, en especial de Latinoamérica.
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La naturaleza de la SLHP, por la interacciéon con el resto de las congregaciones de pacientes, las
asociaciones médicas y defensores de pacientes, la posicionan de manera exclusiva en América
Latina. En consecuencia, durante la Cumbre de Lideres Latinos de HP celebrada en Costa Rica en el
2012 con motivo de la conmemoracidon del Dia Latino de Hipertensidon Pulmonar, la Junta Directiva
de la SLHP decidié adaptar el documento citado “White Paper” / “Llamado a la Accion” el cual fue
implantado por PHA Europe en el 2011 con el objetivo de atender las necesidades altamente
insatisfechas de las personas que padecen HP. En vista de esta situacién, PHA Europa decidié
convocar una mesa redonda sobre la hipertensidon pulmonar para ofrecer un foro dirigido al
intercambio de conocimientos y expectativas de la HP entre diversas partes interesadas sin fronteras
geograficas.
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Los 35 miembros de la mesa redonda procedentes de todo el mundo (Africa, Asia-Pacifico, Canada,
Europa, América Latina, Oriente Medio y EE.UU) reflejaron una amplia gama de intereses clinicos, de
pacientes, investigacion, y del sector, e incluyeron a numerosos lideres de opinién clave a la
vanguardia de la asistencia médica y el tratamiento de la HP. (Véase la pagina 33 para una lista de los
miembros).

El caracter multidisciplinario de la mesa redonda ayudd a los miembros a traducir sus
interpretaciones Unicas de las perspectivas de los pacientes, profesionales y responsables politicos
sobre el tratamiento y la asistencia médica de la HP en una accién directa. Algunos objetivos de la
mesa redonda fueron: a) dotar a los responsables de las politicas de salud con la informacion que
necesitan para tomar decisiones que reflejen los mejores intereses de los pacientes con HP, y b)
asegurar una base cientifica para una toma de decisiones de tratamiento fundamentada.

En una reunién en Amsterdam en septiembre de 2011, los miembros de la mesa redonda debatieron
la necesidad de que todos los pacientes de HP tuviesen acceso a una deteccidén y a un diagndstico
Optimo; a un tratamiento apropiado, apoyo psicosocial y a una asistencia integral a través de los
centros especializados. Posteriormente, los miembros acordaron el marco para un”Llamado a la
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acciéon”, para mejorar la sensibilizacidon publica acerca de las cargas personales y sociales impuestas
por la hipertensién pulmonar, y la asistencia médica de las personas que padecen la enfermedad.

Los mensajes que aparecen en este documento son universales y
trascienden las fronteras geograficas, ya que los pacientes de HP
de todo el mundo comparten preocupaciones similares y se “
enfrentan a los mismos retos en relacidn con el diagnéstico, el
tratamiento y la asistencia. Nuestro llamado a la accién identifica El apoyo y el amor
las areas de necesidad mas urgentes y recomienda formas eficaces
de abordar dichas necesidades. La implantacion de estas
estrategias brindara a los pacientes de HP un adecuado acceso a han dado las
servicios, tratamientos y apoyo de alta calidad, al tiempo que fuerzas para seguir
garantizard el uso mas eficiente y eficaz de los recursos limitados luchando.

del sistema sanitario.

de mi familia me

. Maria Eugenia, Venezuela
Debe tenerse en cuenta que nuestras recomendaciones no g !

implican necesariamente la necesidad de un aumento significativo
de la financiacién para el tratamiento y la asistencia tanto como ,,
una reasignacion de los recursos existentes. En la actualidad,
financiacion es asignada a menudo de manera ineficiente, debido | ,
en gran parte a retrasos en el diagndstico, diagndsticos erréneos,y o
tratamientos tardios, inadecuados y fragmentados. Nuestro llamado a la accién sugiere métodos
adecuados para hacer frente a estas limitaciones fundamentales para que los recursos existentes
sean asignados con efectividad y eficacia para mejorar los resultados en la salud del paciente.

Finalmente, con el animo de continuar manteniendo la relevancia del presente documento, la SLHP
promovid una reunién con expertos latinoamericanos en Medellin, Colombia, en julio del 2014. EL
documento disponible se discutid contextualizado en la realidad de la HP en la regidn
Latinoamericana y el llamado a la accidn se contextualizé en las caracteristicas especificas de la
region. En esta reunidn participaron 6 especialistas de la salud y 8 pacientes y representantes de
asociaciones de pacientes de 8 paises latinoamericanos. La presente versién de este documento y
llamado a la accion refleja las discusiones llevadas a cabo en esta reunion.

Fotografia cedida por la SLHP
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Miembros de la Mesa Redonda de Hipertensién Pulmonar

Grupo Participante en la Reunion de Medellin, agosto 2014

Grupo médico:

e Dr. Andrés Echazarreta (Argentina).
Dra. Jaquelina Ota (Brasil).
Dr. Alejandro Londofio (Colombia).
Dra. Suyapa Sosa (Honduras).
Dr. Julio Sandoval (México).
e Dr. Douglas Olivares (Venezuela).

Representantes de organizaciones de pacientes:
e Sergio Sanchez (Argentina).
Paula Menezes (Brasil).
Maria Isabel Herrera (Chile).
Francisco Castellanos (Colombia).
Adriana Gonzalez (México).
Juan Fuertes (PHA Europa)/ANHP (Espafia).
Yanira Polonia (Republica Dominicana).
Johana Castellanos (Venezuela).
Migdalia Denis (Sociedad Latina)

Fotografia cedida por la SLHP
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Reunidon en Europa, 2012

Profesionales sanitarios

lain Armstrong, RN
Enfermera especialista del Royal Hallamshire Hospital
Sheffield, Inglaterra

Robyn Barst, MD
Profesor emérito de Pediatria y Medicina de la Universidad de Columbia, Colegio de Médicos y Cirujanos
New York, EE.UU.

Prof. Dr. med Maurice Beghetti, Jefe de la Divisidon de Subespecialidades Pediatricas, Jefe de la Unidad
de Cardiologia Pediatrica, HUG Hopital des Enfants
Ginebra, Suiza

Prof. Dr. Marion Delcroix
Profesor asociado de la Facultad de Medicina, Seccion de Neumologia, Katholieke Universiteit Leuven
Leuven, Bélgica

Dr. Mosaed Fehaid

Presidente de equipo; Director de Pediatria; Jefe de la Division de Neumologia Pediatrica, Departamento
de Pediatria, Riyadh Military Hospital

Riyadh, Arabia Saudi

Nazzareno Galie, MD

Profesor asociado de la Universidad de Bolonia, Facultad de Medicina y Cirugia; Director del Centro de
Hipertension Pulmonar, Instituto de Cardiologia

Bolonia, Italia

Hossein A. Ghofrani, MD

Profesor asociado, Jefe de Medicina Interna de la Division de Hipertension Pulmonar, Departamento de
Medicina Interna, Centro del Pulmdn de la Universidad de Giessen

Giessen, Alemania

J. Simon R. Gibbs, MD

Catedratico clinico de Cardiologia, Instituto Nacional del Corazén y el Pulmodn, Imperial College London;
Médico principal y Cardidélogo consultor honorario del National Pulmonary Hypertension Service,
Hammersmith Hospital

Londres, Inglaterra

Walter Klepteko, MD

Profesor de Cirugia Toracica y Director del Programa de Trasplantes de Pulmén, Universidad Médica de
Viena

Viena, Austria

Irene M. Lang, MD

Profesor de Biologia Vascular del Departamento de Medicina Interna Il, Division de Cardiologia,
Universidad de Medicina de Viena

Viena, Austria

Douglas Olivares, MD, FACP

Hospital de Clinicas Caracas/Centro Médico Docente La Trinidad

Director Técnico de FUNDAVHIP, Subdirector del Departamento de Circulacion Pulmonar ALAT
Caracas, Venezuela
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Horst Olschewski, MD, PhD

Director de la Division de Neumologia/Enfermedades Infecciosas, Hospital Universitario de la
Universidad Médica de Graz

Graz, Austria

David Pittrow, MD, PhD

Profesor Asociado del Instituto de Farmacologia Clinica; Facultad de Medicina, Universidad Técnica de
Carl Gustav Carus

Dresde, Alemania

Gérald Simonneau, MD

Profesor de Neumologia, Jefe del Departamento de Enfermedad Pulmonar y de la Unidad de Cuidados
Intensivos, Hopital Antoine-Beclere

Paris, Francia

Adam Torbicki, MD

Vicepresidente de la European Society of Cardiology; Jefe del Departamento de Medicina Toracica,
Instituto de Tuberculosis y Enfermedades Pulmonares

Varsovia, Polonia

Jean-Luc Vachiery, MD

Director de la Clinica de Enfermedades Vasculares Pulmonares, Cliniques Universitaires de Bruxelles,
Hopital Erasme

Bruselas, Bélgica

Roham T. Zamanian, MD

Profesor adjunto de Medicina y Director del Servicio Clinico de Hipertensién Pulmonar de Adultos,
Divisién de Medicina Pulmonar y Cuidados Intensivos, Vera Moulton Wall Center for Pulmonary Vascular
Disease, Stanford University Medical Center

Stanford, California, EE.UU.

Representantes de grupos de defensa del paciente

Rino Aldrighetti
Presidente de la Pulmonary Hypertension Association
Silver Spring, Maryland, EE.UU.

Migdalia Denis
Presidente de la Sociedad Latina de Hipertensién Pulmonar
Florida, USA 33

Pisana Maria Ferrari
Vicepresidente de PHA Europe
Milan, Italia

Komm Rat Gerald Fischer
Presidente de PHA Europe
Viena, Austria

Carl Hicks
Anterior Presidente del Consejo de Administracion de la Pulmonary Hypertension Association
Silver Spring, Maryland, EE.UU.

Maria Mavris, PhD
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Director de Desarrollo Terapéutico de EURORDIS
Paris, Francia

Noriko Murakami
Presidente de PHA Japan
Yamatoshi, Kanagawaken, Japén

Cristina Nates
Lider del Grupo Latino de HP de Miami
Key Biscayne, Florida, EE.UU.

Denneys Niemandt
Presidente de PHA South Africa
Sudifrica

Frank Poon
Presidente de la Pulmonary Hypertension Association de Canada, Vancouver, Columbia Britanica,
Canada

Socios del sector

Keith Allan
Jefe de Promocidn de Productos Globales, Novartis Pharma AG
Basilea, Suiza

Dr. Stefan Kropff
Director Médico de CDBU, GlaxoSmithKline
Alemania

Dr. Alessandro Maresta
Jefe de Asuntos Médicos Globales, Actelion
Allschwill, Suiza

Owen Marks

Lider del Equipo de Marketing Europeo, Pfizer
Reino Unido

Christian Meier, MD
Asuntos Médicos Globales, Bayer HealthCare Pharmaceuticals
Berlin, Alemania

Ray Pediani, PhD
Director de Asuntos Médicos Europeos, United Therapeutics Europe, Ltd.
Chertsey, Reino Unido

Dr. Yorn Schmidt, MPH
Responsable de Pais, Alemania, AOP Orphan Pharmaceuticals AG
Baierbrunn, Alemania

Jutta Ulbrich

Responsable de Promocidn Global, Bayer HealthCare Pharmaceuticals
Berlin, Alemania
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Sociedad Latina de Hipertension Pulmonar.

El presente documento fue inicialmente escrito en Europa por la Sociedad Europea de Pacientes
con Hipertension Pulmonar, traducido para Latinoamérica en Junio del 2012 y contextualizado a la
realidad latinoamericana en Agosto del 2014 en Medellin, Colombia, en una reunién de expertos en
HP
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La adapatacion a Latinoamérica en Junio del 2012 fue por la Sociedad Latina de Hipertension
Pulmonar

Los Miembros del comité revisor para la adaptacién a Latinoamérica:

Dr. Douglas Olivares, MD, FACP. Miembro del Comité Médico de la SLHP Hospital de Clinicas
Caracas/Centro Médico Docente La Trinidad Director Técnico de FUNDAVHIP, Subdirector del
Departamento de Circulacion Pulmonar ALAT Caracas, Venezuela.

Dr. Jorge Osvaldo Caneva. Miembro del Comité Médico de la SLHP Profesor Titular de Medicina.
Orientacion Neumonologia Jefe del Servicio de Neumonologia. Hospital Universitario. Fundacion
Favaloro Buenos Aires. Argentina.

Lourdes Denis Santana. Doctora en Educacién. Asesora de la Sociedad Latina de Hipertension
Pulmonar.

Migdalia Denis. Presidente de la Sociedad Latina de Hipertensién Pulmonar.

Francisco Castellanos. Miembro de la Junta Directiva de la Sociedad Latina de Hipertensidn Pulmonar
y presidente de la Asociacién Colombiana de Hipertension Pulmonar, ACHPA

4 )

Originalmente, en Europa este informe ha sido posible gracias a una subvencién educativa sin
restricciones de

Actelion Pharmaceuticals LTD, AOP Orphan Pharmaceuticals AG, Bayer HealthCare Pharmaceuticals,
GlaxoSmithKline, Novartis Pharma, Pfizer, y United Therapeutics Corporation.

El contenido del informe ha sido determinado de forma independiente a todos los donantes por PHA
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r
La contextualizacién en el 2014 fue gracias a la subvencidn educativa sin restricciones de Bayer

HealthCare Pharmaceuticals
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