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¿Qué es la HAP?



1. Epidemiología

• Incidencia: 1,1-7,6 por millón adultos/año

• Prevalencia: 6,6-26,0 por millón de adultos

• Afecta más a mujeres (doble - triple)

• Edad ya no tan joven…

Epidemiología



Farber, HW, et al. Chest 2015
Siegel R, et al. Ca Cancer J Clin 2015; 65:5-29.
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Clasificación

• Novedades en Hipertensión Pulmonar • Dra. María Lázaro Salvador

Haemodynamic definitions and updated clinical classification of pulmonary
hypertension. Gérald Simonneau et al. ERJ 2019: 53: 1801913; 
DOI: 10.1183/13993003.01913-2018

Clasificación

https://doi.org/10.1183/13993003.01913-2018


Diagnóstico

Diagnosis of pulmonary hypertension.Adaani Frost et al. 
ERJ 2019: 53: 1801904; DOI: 10.1183/13993003.01904-2018

https://doi.org/10.1183/13993003.01904-2018
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Diagnóstico



3. Diagnóstico
Diagnóstico
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Diagnóstico



• HP grupo 2: PCP elevada

Diagnóstico diferencial



• HP grupo 2: PCP elevada

Diagnóstico diferencial

S. Rosenkranz et al. Eur Heart J (2016) 37, 942–954



HP grupo 3: Hipoxia

Diagnóstico diferencial



Grupo 4
HPTEC

Diagnóstico



HP Tromboembólica Crónica = HPTEC



•PAPm > 20 mmHg

(valor normal + 2 DS= 14 mmHg + 2 x 3)

•PCP < 15 mmHg

•RVP > 3 UW
Haemodynamic definitions and updated clinical classification
of pulmonary hypertension. Gérald Simonneau et al.
ERJ 2019: 53: 1801913; DOI: 10.1183/13993003.01913-2018

Confirmación diagnóstica. Nueva definición hemodinámica

https://doi.org/10.1183/13993003.01913-2018


Historia Natural

Friedman EB (2006). Classification and prognosis of pulmonary arterial hypertension. 
In Mandel J and Taichman D (Eds.) Pulmonary vascular disease p66-82. Philadelphia, PA: Saunders Elsevier.



Estratificación del riesgo

• Novedades en Hipertensión Pulmonar • Dra. María Lázaro Salvador

Galiè N, et al.
Eur Heart J 2016;37:67-119

Estratificación del riesgo



Tratamientos disponibles

Dra. María Lázaro Salvador 

Lau EMT et al. Nat Rev Cardiol 2017

Tratamiento



i.v. sc inhProstanoides

Tratamiento

Agonista receptores IP
de la Prostaciclina



Tratamiento

• Dra. María Lázaro Salvador

Risk stratification and medical therapy of pulmonary arterial 
Hypertension. Nazzareno Galiè, ERJ 2019: 53: 1801889; 
DOI: 10.1183/13993003.01889-2018.

Tratamiento

https://doi.org/10.1183/13993003.01889-2018


i.v. sc inh

Tratamiento



Tratamiento

• Trabajo en red

• Centro de Referencia:
• Experiencia
• Recursos técnicos y humanos

• Centro intermedio:
• Menos recursos
• Necesidad de apoyo a pacientes y profesionales



Mensajes a recordar

• HAP enfermedad rara, grave, progresiva, incurable

• El correcto diagnóstico es fundamental

• Tratamiento agresivo desde diagnóstico

• Seguimiento estrecho: Estratificación riesgo

• Los pacientes necesitan apoyo más allá de los fármacos

• Novedades en Hipertensión Pulmonar • Dra. María Lázaro Salvador

Mensajes a recordar



Programa de Soporte a 
Pacientes con Hipertensión 

Pulmonar

Más allá del medicamento…

Dr. Uriel García Ibarz 

Director Médico 
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Cuidado y atención centrada en el paciente/familia 

• Fomenta colaboración activa y toma de decisiones 
compartida entre pacientes, familias y proveedores para 
diseñar y administrar un plan de atención integral y 
personalizado.

• Representa un cambio en los roles tradicionales de los 
pacientes y sus familias de uno de “recibidor de 
órdenes" pasivo a uno de "miembro del equipo" activo. 

• Principios básico : "los pacientes saben mejor cómo sus 
proveedores de salud satisfacen sus necesidades".

• Se realiza de varias maneras, en una variedad de 
entornos de atención médica, desde atención familiar y 
proveedores especializados hasta proveedores de 
atención aguda, de emergencia y crónica a largo plazo.

What Is Patient-Centered Care? Brief Article ByNEJM Catalyst, January 1, 2017 : https://catalyst.nejm.org/doi/full/10.1056/CAT.17.0559 . NEJM Catalyst brings health care executives, clinical leaders, and clinicians together to share innovative ideas and practical applications for 
enhancing the value of health care delivery.

https://catalyst.nejm.org/doi/full/10.1056/CAT.17.0559


Importancia de la adherencia

Objetivo esencial: Paciente/Cuidador/Familia más activos : mejoría en abordaje del paciente crónico

Objetivos deseables:

▪ Mejorar resultados en salud

▪ Aumentar calidad de vida y evitar cambios en tratamientos

▪ Reducir carga asistencial, etc

• Factores que influyen en la Adherencia:

• Socioeconómicos

• Asistencia Sanitaria

▪ Tiempo de consultas, sobrecarga de los profesionales, etc

• Enfermedad: gravedad, evolución , conocimiento de la enfermedad, etc

• → Tratamiento: complejidad , duración, vía de administración, cambios, eficacia, efectos adversos…

• Paciente: actitud , expectativas, baja motivación , estrés, olvidos……….

“La Adherencia al Tratamiento : grado de coincidencia entre el comportamiento del paciente y las recomendaciones de los 
profesionales de la Salud que le atienden, en referencia a la toma de medicación , seguimiento de la dieta y cambios en el 
estilo de vida”



Hipertensión Arterial Pulmonar: una enfermedad compleja……



…con manejo y tratamientos complejos….



¿Qué dicen los expertos?



¿Ser o no Ser Centro de 
referencia? 

He ahí la cuestión….?
¿Cómo podemos ayudar?



¿Cómo podemos ayudar? 
Programas de Soporte/Apoyo a Pacientes (PSP)

➢Los laboratorios, más allá del medicamento, podemos proporcionar
una ayuda eficaz a los pacientes con HAP y los profesionales
sanitarios , teniendo en cuenta todas sus necesidades y ofreciendo
soluciones.

➢AOP Orphan colabora en la puesta en marcha de Programas de
Apoyo y Soporte a pacientes , como muestra de su compromiso en la
formación, apoyo y acompañamiento de los pacientes de HAP en
todos los aspectos de la enfermedad.



Más allá del medicamento… EdúcaTre

➢ Adherencia como un concepto que va más allá del tratamiento.

➢ EdúcaTre: programa de educación, apoyo y acompañamiento al paciente que involucra
al paciente y cuidadores en el proceso terapéutico, ofreciendo formación e información
sobre su patología y tratamiento al ir acompañado de una bomba de perfusión, así como
también, pretende favorecer una estrecha relación entre el profesional sanitario y el
paciente, aportando herramientas que consigan incrementar el nivel de adherencia.

➢EdúcaTre

➢Desde el 2 de enero de 2021, los programas de apoyo a pacientes se regulan en España por el
Real Decreto 957/2020, al igual que cualquier estudio observacional con medicamentos de uso
humano, suponiendo una validación del protocolo por un CEIm (Comité de Ética de la Investigación con

medicamentos), dictamen único, vinculante y reconocido en todo el territorio nacional.

➢Así, EdúcaTre es pionero en este sentido, ya que ha sido de los primeros programas de
apoyo a pacientes aprobado por un CEIm y se ejecuta por el Grupo OAT con la colaboración
de AOP Orphan.



Agencia Estatal del Boletín Oficial del Estado. Real Decreto 957/2020, de 3 de noviembre, por el que se regulan los estudios observacionales con medicamentos de uso humano. Disponible en 
https://www.boe.es/buscar/doc.php?id=BOE-A-2020-14960

https://www.boe.es/buscar/doc.php?id=BOE-A-2020-14960


Preguntas y Respuestas sobre este RD

• Los llamados “programas de apoyo a pacientes” se mencionan en el nuevo real decreto. ¿A qué regulación se

someten estos programas en el contexto del nuevo Real Decreto 957/2020?

• Un “Programa de Apoyo a Pacientes” es un sistema organizado en el que un titular de autorización de

comercialización de un medicamento recibe y recoge información de sujetos individuales

• relacionada con la utilización de sus medicamentos (Art 2.1.g del nuevo Real Decreto 957/2020). Aquellos

Programas de Apoyo a Pacientes que prevean el registro de información sobre la utilización de medicamentos

mediante contactos planificados con los pacientes, solo podrán llevarse a cabo en España en el contexto de un

protocolo que contemple como objetivos alguno de los descritos para los EOm (estudio observacional con

medicamentos) en el Art.2.1.a del Real Decreto 957/2020. Les aplican por tanto las condiciones y requisitos de los

EOm (estudio observacional con medicamentos). Es decir, requieren Dictamen del CEIm (Comités de Ética de la

Investigación con medicamentos), acuerdo con la dirección del centro sanitario y, en su caso, requisitos previos a su

inicio que establezcan de las CCAA. (Art.3.2.2ºparr del nuevo Real Decreto 957/2020). Esta nueva regulación no

aplicaría a los Programas de este tipo que ya se hubieran iniciado en el momento de entrada en vigor del real

decreto de el 2 de enero de 2021, pero si aplicará a los que se vayan a iniciar a partir de esa fecha.”

https://www.aemps.gob.es/investigacionClinica/medicamentos/docs/estudios-PA/Preguntas_y_respuestasrRD-957-2021.pdf?x95768

https://www.aemps.gob.es/investigacionClinica/medicamentos/docs/estudios-PA/Preguntas_y_respuestasrRD-957-2021.pdf?x95768


EdúcaTre

➢ EdúcaTre : dirigido a pacientes con HAP en tratamiento con treprostinilo de las marcas de AOP

Orphan con una bomba de perfusión y nace con el objetivo de dar apoyo continuo y formación a

los pacientes, ofrecer un servicio informativo sobre la bomba de perfusión y formar en autonomía

para la autoadministración y resolución de dudas.

➢Cuenta con diversos servicios orientados a cumplir dichos objetivos:

➢ Formación y entrenamiento al paciente y profesionales sanitarios antes del Alta Hospitalaria y seguimiento

posterior

➢ Servicio informativo sobre la bomba de perfusión con una línea telefónica gratuita para la gestión de dudas

➢ Formación proactiva a pacientes: kit de bienvenida (Manuales, etc) y apoyo formativo teniendo en cuenta el

perfil de cada paciente

➢ Servicio homecare: profesional de enfermería a domicilio para ofrecer apoyo en la autoadministración

➢ Servicio psicológico: sesión online con psicólogos en casos puntuales

➢App Activare: app gratuita novedosa de salud adaptada al paciente de HAP





Más allá del medicamento…

…Cuidado y atención centrada en el 
paciente/familia y Profesional Sanitario

AOP
A
T


