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Resumen
La presente invencion se relaciona con dosis altas de macitentan (INN), es decir, acido
propilsulfamico  [5-(4-bromo-fenil)-6-[2-(5-bromo-pirimidin-2-iloxi)-etoxi]-pirimidin-4-il]-
amida o sales farmacéuticamente aceptables, solvatos, hidratos o formas morfoldgicas
de estos para uso en el tratamiento de la enfermedad vascular pulmonar y/o disfuncion
cardiaca en pacientes con enfermedad cardiaca ventricular simple funcional,
especialmente en pacientes paliados con Fontan. Ademas, la presente invencion se
refiere al uso de dosis altas de macitentan para la fabricacion de un medicamento asi
como a un método para el tratamiento de dichas enfermedades. Adicionalmente, la
presente invencidn se relaciona con un régimen de dosificacion asi como con una
combinacién de macitentan con uno o mas inhibidores de la fosfodiesterasa tipo 5
(PDE5), analogos de prostaciclina, agonistas del receptor de prostaciclina o
estimuladores de la guanilato ciclasa solubles. Ademas, la presente invencién se
relaciona con una composicion farmacéutica para el tratamiento de la enfermedad
vascular pulmonar y/o disfuncion cardiaca en pacientes con enfermedad cardiaca
ventricular simple funcional, especialmente en pacientes paliados con Fontan que
comprenden una dosis alta de macitentan. Ademas, la presente invencién se relaciona

con el uso de dosis altas de aprocitentan para el mismo propdsito.



