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|. DEFINICION.
La hipertension pulmonar (HTP) es una entidad clinica producida por diferentes
enfermedades que se caracteriza por el desarrollo de cambios moleculares y
anatomicos en la circulacion pulmonar que conllevan un aumento de las
resistencias vasculares pulmonares (RVP) que, con el tiempo, conduce a una
insuficiencia cardiaca derecha y, finalmente, a la muerte.
La Hipertension Pulmonar se define, desde el punto de vista hemodindmico,
como una presion media en la arteria pulmonar (PAPmM) mayor de 25 mm Hg con
presion capilar de enclavamiento pulmonar, presion en auricula izquierda o
presion telediastodlica del ventriculo izquierdo inferior o igual a 15 mm Hg en
reposo.
Il. CLASIFICACION.
1. OMS:
e Grupo 1 - Hipertension arterial pulmonar (HAP)
e Grupo 2 — Hipertension Pulmonar por enfermedad cardiaca izquierda.
e Grupo 3 - Hipertension Pulmonar debido a enfermedad pulmonar crénicay/ o
hipoxemia.
e Grupo 4: Hipertension Pulmonar debido a enfermedad pulmonar
tromboembdlica cronica.
e Grupo 5 - Hipertension Pulmonar debido a mecanismos multifactoriales poco

claros.



2. Clasificacion de NIZA.

Grupo 1: Hipertensién arterial pulmonar.

Grupo 2: Hipertensién pulmonar secundaria a patologia de corazon
izquierdo.

Grupo 3: Hipertension pulmonar secundaria a patologia respiratoria.
Grupo 4: Hipertension pulmonar tromboembdlica crénica.

Grupo 5: Hipertensién pulmonar de origen indeterminado o multifactorial.

e GRUPO 1. Hipertension Arterial Pulmonar (HAP).
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3.2

Idiopatica (HAPI).

Heredable (BMPR2, ALK-1, endoglina (con o sin telangiectasia
hemorragica hereditaria).

Inducida por farmacos y toxinas.

Asociado a HAP Asociada (HAPA); (Enfermedades del tejido conectivo,
VIH, Hipertensiéon portal, Enfermedad cardiaca congénita,
Esquistosiomasis, Anemia hemolitica cronica).

Hipertensién pulmonar persistente del recién nacido

GRUPO 2. HAP por Cardiopatia Izquierda.

Disfuncidn sistolica.

Disfuncién diastélica.

Enfermedad valvular.

GRUPO 3. HAP por Enfermedades Pulmonares y/o Hipoxemia.

Enfermedad pulmonar obstructiva crénica.

Enfermedad pulmonar intersticial.



3.30tras enfermedades pulmonares con patrones mixtos restrictivos y
obstructivos.
3.4 Trastorno respiratorio del suefio.
3.5 Trastornos de hipoventilacion alveolar.
3.6 Exposicion cronica a la alta altitud.
3.7Anomalias del desarrollo
e GRUPO 4. Hipertension Pulmonar Tromboembdlica Cronica (HPTC).
e GRUPO 5. HAP con Mecanismos poco claros o Multifactoriales.
5.1Desérdenes hematolégicos: Desordenes mieloproliferativos,
esplenectomia.
5.2Desordenes Sistémicos: Sarcoidosis, histiocitosis pulmonar de células de
Langerhans, linfangioleiomiomatosis, neurofibromatosis, vasculitis.
5.3Des6rdenes metabodlicos: Enfermedad del almacenamiento del
glucégeno, enfermedad de Gaucher, trastornos tiroideos.
5.40tros: Obstruccion tumoral, mediastinitis fibrosa, insuficiencia renal
cronica con didlisis
lIl. MANIFESTACIONES CLINICAS.
Muchos de los sintomas de la hipertension no son especificos, y las
caracteristicas clinicas pueden ser sutiles, incluso en enfermedad avanzada.
La gravedad de los sintomas se ha correlacionado con el pronéstico, lo que
refuerza la necesidad del diagnéstico precoz por lo que un enfoque sisteméatico

de la hipertensién pulmonar es necesario.



La gravedad de HTP se evalla de acuerdo a una modificacion de la clasificacion

de la capacidad funcional de la NYHA / OMS.

CLASE | Sintomas minimos que no limitan la actividad fisica. Asintomatico
en reposo, la actividad fisica ordinaria no provoca disnea, fatiga,

angina, palpitaciones o pre sincope

CLASE Il | Sintomas que limitan levemente la actividad fisica. Asintomético

en reposo pero sintomatico con la actividad fisica ordinaria

CLASE Illl | Sintomas que limitan la actividad fisica de forma marcada.
Asintoméatico en reposo pero sintomatico con la actividad fisica

de intensidad menor a la ordinaria

CLASE IV | Sintomas que incapacitan para realizar cualquier actividad fisica.
Sintomatico aun en reposo. Signos de insuficiencia cardiaca

derecha

Al examen fisico podemos encontrar signos del “complejo de la pulmonar de
Chavez”:
— Inspeccién. Levantamiento sistélico paraeseternal izquierdo alto (2do
espacio intercostal).
— Palpacién. Latido paraesternal izquierdo bajo (4 - 5to espacio intercostal).
— Percusion. Matidez en 2do espacio intercostal izquierdo paraesternal.
— Auscultaciéon. 2do ruido desdoblado variable y reforzado en su primer
componente; y soplo de regurgitacion tricuspidea y pulmonar.

IV. EXAMENES COMPLEMENTARIOS.



Van dirigidos a una evaluacion integral, en busca del diagndstico etioldgico y el
calculo o estimacion de los niveles de la presion pulmonar, que pueden variar de

acuerdo a la necesidad del paciente.

Electrocardiograma.
- Radiografia de Térax.
- Gasometria arterial.
- Pruebas de funcion respiratoria.
- Tomografia computarizada.
- Ecocardiografia transtoracica.
- Ecocardiografia transesofagica.
- Gammagrafia de ventilacién/perfusion.
- Angio TC.
- Resonancia magnética.
- Prueba de la marcha de los 6 minutos
- Cateterismo cardiaco derecho (prueba de oro para medicion de la PAP)
V. DIAGNOSTICO.
El diagndstico se establece midiendo la presion pulmonar en base a los métodos
complementarios antes mencionados.
El diagnostico debe enfocarse en:
- Historia Clinica.
- Examen fisico.
- Examenes complementarios.
Hay al menos 4 grupos de pacientes en los que nos podemos plantear el

diagnéstico de una hipertension pulmonar:



a) Antecedentes personales o familiares que les confieren alto riesgo de
desarrollar una hipertensién pulmonar (esclerodermia y familiares de
pacientes con HAP heredable, candidatos a trasplante hepético).

b) Grupos de riesgo (VIH, cardiopatia congénita, tromboembolismo
pulmonar, esplenectomia, conectivopatias diferentes de la ES, etc.).

c) Enfermedades que pueden complicarse con HP pero que provocan
disnea por si mismas (cardiopatias y neumopatias).

d) Consulta por primeravez por disnea, inicialmente de esfuerzo, sin factores
de riesgo de HP.

VI. TRATAMIENTO.

Los grupos farmacolégicos que pueden ser utilizados son:

- Blogueadores de los canales de calcio: Diltiazem, Nifedipino

- Antagonistas de los receptores de endotelina: Ambrisentan, Bosentan,

Macitentan. No disponibles en nuestro medio, precio muy elevado.

- Inhibidores de la fosfodiesterasa 5: Sildenafil o Tadalafil, disponibles en
nuestro medio

- Estimulantes de la Guanilatociclasa: Riociguat. No disponible en nuestro
medio, precio elevado

- Andlogos de la Prostaciclina: Epoprostenol. lloprost, Treprostinil o Beraprost.

- Agonistas del Receptor IP. o Selexipag. No disponible en el medio. Precio
muy elevado

VIl. COMPLICACIONES.

Limitacion funcional. Disminucion de la calidad de vida.

Insuficiencia cardiaca.



Insuficiencia respiratoria.

Muerte.

VIll. CRITERIOS DE HOSPITALIZACION Y REFERENCIA.

Pacientes con datos de descompensacion cardiaca y/o respiratoria.

Definicion diagnostica.

Otros: de acuerdo a criterio médico.

IX. CRITERIOS DE ALTA HOSPITALARIA.

Compensado cuadro de base.

X. PRONOSTICO Y REHABILITACION.

La HTP primaria es de mal pronéstico por su elevada morbi mortalidad. Las
formas secundarias dependen de la etiologia.

Todos los hipertensos pulmonares debe recibir terapia de fisioterapia y
rehabilitacion cardio pulmonar
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