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Presentacion

Hasta hace unas décadas, se conocia poco sobre
hipertension pulmonar, por tanto, las alternativas
de tratamiento eran escasas y la enfermedad te-
nia un pronéstico fatal. Sin embargo, con la defi-
nicién del perfil de la hipertensién arterial pulmo-
nar primaria, con los avances en el conocimiento
de su histopatologia y fisiopatogenia, se cuenta
actualmente con grandes adelantos. Las reunio-
nes internacionales sobre hipertension pulmonar
como la de Evian, Francia, en 1998, y en forma
reciente en Venecia, Italia, en 2003, promueven
una nueva clasificacion para el entendimiento de
esta enfermedad, con el consiguiente surgimien-
to de las nuevas alternativas terapéuticas.

El paso mas grande sobre el conocimiento de
la hipertension pulmonar fue identificar las alte-
raciones de la célula endotelial pulmonar como el
elemento clave; de aqui surgen los cambios que
vemos en el tratamiento. Inicialmente enfocado
s6lo a reducir el tono vascular, ahora esté desti-
nado también a restablecer la funcion endotelial.

Uno de los aspectos de la hipertension pulmo-
nar que mas preocupa al clinico es la manifesta-
cion grave, por lo que, los avances terapéuticos
fueron en un principio destinados al control de
esta situacion, sobre todo en la hipertension ar-
terial pulmonar primaria, (entidad que se toma
como modelo para el estudio de otros tipos de hi-
pertensién pulmonar, la mayoria de las descripcio-
nes de la monografia son sobre la misma), consi-
guiendo resultados favorables en la calidad de vida
y la sobrevida. Actualmente, las opciones terapéu-
ticas se abren a otros tipos de hipertension pulmo-
nar, asi como a las formas leves y moderadas.
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Los estudios multicéntricos con los nuevos tra-
tamientos, de una entidad con poca prevalencia,
se encuentran en auge en el mundo, de tal ma-
nera que se ha probado la efectividad de epopos-
tenol, bosentan, trepostinil, berapost e iloprost;
algunos otros medicamentos se encuentran en
fase de estudio o en espera de resultados como
el sildenafil, sitaxsentan y ambrisentan. Al mo-
mento se desarrollan también estudios en terapia
génica.

El objetivo de este Suplemento sobre Hiperten-
sion Pulmonar, de la revista del Instituto Nacional
de Enfermedades Respiratorias, es dar a conocer
los avances de esta entidad, tanto en su fisiopa-
tologia, su diagnostico, el tratamiento médico y el
tratamiento quirdrgico, asi como su presentacion
en dos enfermedades cronicas respiratorias, como
la enfermedad pulmonar obstructiva cronica y las
neumopatias intersticiales difusas. De esta mane-
ra, el clinico tendra una mayor sospecha diagnos-
tica de la hipertensién pulmonar y podra derivar
a estos pacientes a instituciones donde se cuen-
te con la infraestructura para completar su estu-
dio y establecer el tratamiento adecuado.

En el primer capitulo, se presenta la clasifica-
cion de la hipertensién pulmonar auspiciada por
la Organizacién Mundial de la Salud en 1998 (en
breve saldrén las modificaciones realizadas duran-
te la reunidn de Venecia, 2003), se discuten,
ademas, las implicaciones clinicas que ésta lleva
asociada. En el segundo capitulo, se revisan los
hallazgos de histopatologia y de fisiopatogénesis,
con especial énfasis en las alteraciones genéticas
y la disfuncion del endotelio vascular pulmonar;
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como sabemos, estos conocimientos han dado
pauta a los nuevos tratamientos. En el tercer ca-
pitulo, se discute la estrategia diagndstica desde
los sintomas, los signos y los principales hallazgos
encontrados en los estudios de gabinete, todos
con la finalidad de establecer el diagnéstico de-
finitivo en la hipertension pulmonar y con base
en ello, unificar el tratamiento adecuado. El cuar-
to capitulo, estd enfocado a los hallazgos mas
importantes en la radiologia que, sin lugar a duda,
toma cada dia méas importancia por los métodos
no invasivos utilizados para el diagnéstico de la
hipertension pulmonar. El quinto capitulo co-
menta el tratamiento médico convencional y las
medidas generales que se deben tener en estos
pacientes, dando paso al sexto capitulo en don-
de se describen los nuevos tratamientos, algunos
con aplicacidn clinica y otros en fase de estudio,
generando un espectro mas amplio de la tera-

péutica utilizada actualmente en estos pacientes.
En el séptimo capitulo se comentan los avances
en el tratamiento quirdrgico, desde la atrio-
septostomia, el trasplante pulmonar y la trom-
boendarterectomia. Por ultimo, en los capitulos
octavo y noveno se describen los avances en el
conocimiento sobre la hipertension pulmonar en
dos enfermedades respiratorias cronicas como la
enfermedad pulmonar obstructiva crénica y la
neumopatia intersticial difusa.

Es de gran interés para todos los médicos que
hemos participado en la elaboracion de este su-
plemento que las aportaciones realizadas sirvan
de pauta para un mejor conocimiento de la hi-
pertensién pulmonar, una enfermedad hasta
hace algunos afios con un pronéstico muy limi-
tado, pero que debido a la terapéutica que ha
surgido, ha permitido que los pacientes tengan
una mejor calidad de vida y sobrevida.
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