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INTRODUCCIÓN

La hipertensión arterial pulmonar (HAP), es una enfermedad 
de las arterias pulmonares pequeñas caracterizada por una 
proliferación vascular y su remodelación. Esto implica un 
progresivo aumento de las resistencias vasculares pulmona-
res y al fi nal un fallo ventricular derecho y la muerte. Tres 
factores son los que caracterizan los hallazgos patológicos: 
vasoconstricción, remodelado obstructivo de la pared de los 
vasos pulmonares con proliferación de células del músculo 
liso y trombosis in situ.

No existe ningún tratamiento curativo, en los últimos 
años han aparecido opciones terapéuticas que prolongan la 
supervivencia y mejoran la calidad de vida de los enfermos 
afectos de esta patología(1,2).

Defi nición: HAP es una elevación sostenida de la presión 
arterial pulmonar mayor de 25 mmHg en reposo o más de 30 
mmHg con el ejercicio, con una presión media pulmonar-
capilar enclavada y presión del ventrículo izquierdo al fi nal 
de la diástole menor de 15 mmHg(3). La HAP se caracteriza 
por la presencia de HP precapilar, defi nida por una presión en 
cuña de la arteria pulmonar (PCAP) ≤ 15 mmHg, en ausencia 
de otras causas de HP precapilar. Las nuevas guías introducen 

en la defi nición la resistencia vascular pulmonar (RVP), que 
debe ser mayor de 3 unidades Wood (UW)(4).

La actual normativa incorpora el término de gradiente de 
presión diastólico (GPD), que es la diferencia de la presión 
diastólica de la arteria pulmonar y la PCAP. Este parámetro 
está menos infl uenciado por la PCAP en cualquier nivel de 
volumen sistólico, y permite identifi car de forma más fi able a 
los pacientes con HP que presentan un remodelado vascular 
signifi cativo y un incremento en la mortalidad(5). Según lo 
expuesto anteriormente, se han determinado 2 subgrupos 
de HP poscapilar: a) HP aislada poscapilar, si el GPD es 
< 7 mmHg y/o la RVP ≤ 3 UW, y b) HP combinada pre/
postcapilar, si el GPD es ≥ 7 mmHg y/o la RVP > 3 UW 
(Figura 1)(5).

Clasifi cación: en el Segundo Congreso Mundial de Hiper-
tensión Pulmonar (HP), celebrado en Evian (Francia) en 1998, 
se estableció la actual clasifi cación de la HP en cinco grupos 
que tenían similitudes fi siopatológicas, clínicas y terapéuticas. 
Desde entonces, la clasifi cación se ha ido actualizando, con 
una última clasifi cación establecida en el Congreso de Niza 
en 2013, modifi cada en las recientes normativas publicadas 
por la European Society of Cardiology (ESC) y la European 
Respiratory Society (ERS) en 2015 (Cuadro I)(1,6-9).

GCP = Gradiente de presión dias-
tólico, HP = Hipertensión pulmonar, 
PAPm = Presión arterial pulmonar 
media, PCAP = Presión en cuña 
de la arteria pulmonar, RVP = Re-
sistencia vascular pulmonar, UW = 
Unidades Wood.

Figura 1. 

Definiciones hemodinámicas 
de la hipertensión pulmonar.

HP (PAPm ≥ 25 mmHg)

HP precapilar
PCAP ≤ 15 mmHg

HP postcapilar
PCAP > 15 mmHg

Aislada
GPD es < 7 
mmHg y/o 

RVP ≤ 3 UW

Combinada
GPD es ≥ 

7 mmHg y/o 
RVP > 3 UW
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La disnea, la fatiga y la difi cultad respiratoria pueden estar 
presentes en reposo y los síntomas aumentan con la mínima 
actividad. El mal pronóstico está asociado a la historia de fallo 
cardíaco derecho, clase funcional de la NYHA (New York 
Heart Association) III o IV (Cuadro II), elevada presión en 
aurícula derecha, disminución del gasto cardíaco, resistencias 
pulmonares elevadas y baja saturación venosa mixta(3).

Los cambios en la defi nición hemodinámica ayudan a 
mejorar el diagnóstico y manejo de la HP asociada a la car-
diopatía del lado izquierdo del corazón(10).

Patología de la hipertensión pulmonar: los cambios 
histopatológicos 2.4 vasculares en varias formas de la HAP 
son cualitativamente similares, pero con diferencias cuantitati-
vas en cuanto a la distribución y prevalencia de las alteraciones 
patológicas en los distintos componentes del lecho vascular 
pulmonar (arteriolas, capilares o vénulas). Estas variaciones 
topográfi cas pueden ser importantes para entender la patogé-
nesis de los distintos subtipos de HAP (11,12).

Hipertensión pulmonar en pacientes con patología 
respiratoria. En los pacientes con trastornos respiratorios 
durante el sueño de HAP el tratamiento debe ser CPAP o 
ventilación no invasiva y en caso necesario oxigenoterapia. 
Los pacientes EPOC raramente tienen cifras de presión arterial 
pulmonar por encima de 50 mmHg, si esto ocurre habrá que 
valorar si existen otras enfermedades asociadas. El diagnós-
tico mediante ecocardiografía de HAP, es muchas veces poco 
fi able, sobreestimando las cifras en más del 50% de los casos. 
Aparte de los tratamientos habituales en la EPOC avanzada 
no hay estudios que hayan avalado de forma clara el uso de 
nuevos fármacos.

Un estudio realizado en un centro de referencia para HP 
mostró que el 36% de los pacientes enviados para valoración 
presentaba HP en relación con la patología del corazón iz-

quierdo (HPCI). La causa fundamental de la HPCI es un au-
mento de presión retrógrada en las venas y arterias pulmonares 
debido al incremento de la presión diastólica en la aurícula 
izquierda (AI). Existen 2 factores agravantes: la disminución 
de la distensibilidad de la AI y la presencia de insufi ciencia 
mitral durante el ejercicio. Un incremento mantenido de la 
presión en las arterias pulmonares puede producir un daño 
endotelial con disminución de la síntesis de óxido nítrico e 
incremento de la concentración de endotelina 1, lo que implica 
vasoconstricción y el remodelado de la pared vascular, dando 
lugar a un aumento de las resistencias vasculares pulmonares. 
La defi nición de HPCI está basada, como todos los tipos de 
HP, en criterios hemodinámicos, que no han variado respecto 
a las anteriores guías: una presión arterial pulmonar media 
(PAPm) > 25 mmHg con una presión arterial enclavada 
(PAPe) > 15 mmHg. La HPCI puede aparecer en pacientes 
con una disfunción del ventrículo izquierdo o con una función 
ventricular preservada. En este último caso el pronóstico 
suele ser peor, con una supervivencia a dos años del 56%, 
y no existen signos clínicos específi cos para su diagnóstico 
ni un tratamiento específi co. Aproximadamente un tercio de 
los pacientes con insufi ciencia cardíaca izquierda y fracción 
de eyección del ventrículo izquierdo preservada tiene una 
disfunción del ventrículo derecho(11,13).

Diagnóstico: La presencia de HP asociada a enfermedad 
del corazón izquierdo debe sospecharse en todo paciente 
con una enfermedad cardíaca izquierda severa. Quizá uno 
de los puntos más importantes, por su posible trascendencia 
terapéutica, es la defi nición de HP combinada (HPc), es 
decir, una hipertensión arterial pulmonar reactiva añadida 
a la hipertensión venosa. Existen diversos datos clínicos 
que pueden sugerir la presencia de HP: edad > 65 años, 
historia clínica antigua o actual de cardiopatía, síntomas 

Cuadro II. NYHA/WHO Clasifi cación del estado funcional (clase funcional) de los pacientes con hipertensión pulmonar

Clase 
funcional Descripción

I

Pacientes con HP quienes no tienen limitación en la actividad física usual; regularmente la actividad física 
no causa incremento de la disnea (asfi xia), no causa fatiga (cansancio), dolor en el pecho o presíncope 
(pérdida de conciencia)

II Pacientes con HP quienes presentan una limitación moderada en sus actividades físicas. No sienten malestar 
al reposar o descansar, pero la actividad física normal causa aumento de la disnea (asfi xia, fatiga, dolor en 
el pecho o presíncope (pérdida de conciencia)

III Pacientes con HP quienes tienen una limitación muy marcada en su actividad física. No sienten malestar al 
descansar o reposar, pero la menor actividad física normal causa un aumento de la disnea (asfi xia), fatiga 
(cansancio), dolor en el pecho y presíncope (pérdida de conciencia)

IV Pacientes con HP quienes son capaces de realizar una actividad física y al descansar presentan síntomas 
de falla ventricular derecha. La disnea (asfi xia) y a fatiga (cansancio) pueden presentarse al reposar o 
descansar y los síntomas se incrementan con las más mínima actividad física

Hoeper M, Oudiz, Peacock A, Tapson VF, Haworth SG, Frost AE, et al. End points and clinical trial designs in pulmonary arterial hypertension: 
clinical and regulatory perspectives. J Am Coll Cardiol. 2004;43:S48-S55.
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típicos de fallo cardíaco izquierdo con edema intersticial o 
derrame pleural en la radiografía de tórax, taquiarritmias en 
el electrocardiograma y presencia de valvulopatías o alte-
raciones de las cavidades izquierdas en el ecocardiograma. 
En un paciente con enfermedad del corazón izquierdo, la 
presencia de síntomas o signos de insufi ciencia ventricular 
derecha obliga a descartar una HP asociada. Como premisa 
fundamental, el tratamiento de la HPCI tiene como objetivo 
mejorar en lo posible la enfermedad subyacente del corazón 
izquierdo, que es la que ha dado lugar, de forma secundaria, 
al aumento de presión en los vasos pulmonares: sustitución/
reparación de la enfermedad valvular o tratamiento intensivo 
de la disfunción ventricular izquierda. Los vasodilatadores 
inespecífi cos, como los nitratos, podrían tener algún papel al 
respecto. En los casos más severos es fundamental optimizar 
el volumen intravascular, lo que puede obligar a una cuidadosa 
monitorización de toda la hemodinámica. Las enfermedades 
que con frecuencia coexisten en esta población de pacientes 
(enfermedad pulmonar obstructiva crónica [EPOC], embolia 
pulmonar, síndrome metabólico) agravan el fallo cardíaco y 
deben ser tratadas igualmente.

Hipertensión pulmonar asociada a enfermedades 
pulmonares/hipoxia: este grupo incluye fundamentalmente 
dos tipos de enfermedades pulmonares y un tipo combinado: 
EPOC, enfermedades intersticiales pulmonares y enfi sema 
pulmonar/fi brosis pulmonar. De todos modos, no hay que 
olvidar que cualquier enfermedad pulmonar crónica que dé 
lugar a una hipoxia persistente puede desarrollar HP, aun-
que, en general, la gravedad de la enfermedad de base suele 
ser la que marca el pronóstico. Las guías clasifi can la HP 
como severa si la PAPm es > 35 mmHg o bien > 25 mmHg 
con un índice cardíaco < 2.5 L/m.HP asociada a EPOC. Se 
desconoce la prevalencia real de HP en la EPOC, aunque 
en general suele ser leve o, a lo sumo, moderada. Sólo un 
pequeño porcentaje de pacientes desarrollan una HP severa, 
posiblemente no más del 1-2%, habitualmente también en 
estadios avanzados de su enfermedad de base, con notable 
impacto negativo en la calidad de vida y la supervivencia. 
Cuando un paciente con EPOC de grado leve/moderado 
presenta una HP severa, deben descartarse otras posibles 
causas de HP (tromboembolia pulmonar, enfermedad del 
corazón izquierdo) o plantearse la posibilidad de que se trate 
de dos enfermedades distintas.

HP asociada a enfermedades intersticiales pulmonares: 
la fi brosis pulmonar idiopática (FPI) es el paradigma de las 
enfermedades del intersticio (EI) pulmonar, aunque cualquiera 
de las EI puede asociarse a HP(14). Como en el resto de los 
casos, no es bien conocida la prevalencia de HP. Se han 
publicado porcentajes desde el 32 hasta el 84%, variando en 
función de la técnica empleada y el tiempo de pacientes inclui-
do. Cuanto más grave es la FPI, más probabilidades existen 
de asociar HP. Además de la destrucción de parte del lecho 
vascular pulmonar, otros posibles factores favorecedores de 
HP en esta enfermedad son una disminución en la expresión 
de factores angiogénicos, la vasoconstricción hipóxica y el 
incremento en la síntesis de endotelina(11).

Combinación de fi brosis pulmonar y enfi sema: aunque 
existe controversia, la combinación de fi brosis pulmonar y 
enfi sema posiblemente suponga una entidad propia como 
respuesta principalmente al humo de tabaco en individuos 
con una carga genética determinada. La prevalencia de HP 
oscila entre el 40 y el 90% de los casos y, en general, es 
más severa que en la EPOC o FPI aisladas. La presencia de 
HP, al igual que en el resto de enfermedades pulmonares, 
implica un peor pronóstico. La supervivencia media a cinco 
años es del 25%(15).

Diagnóstico: Los síntomas y signos físicos de la enfer-
medad de base, tal como indican las guías, pueden difi cultar 
la sospecha de HP. La presencia de edema periférico puede 
deberse a la hipoxemia/hipercapnia y no necesariamente a un 
fallo cardíaco derecho. La norma general es que, si aparecen 
síntomas más severos de lo esperado por las pruebas fun-
cionales, debe descartarse una HP. La principal herramienta 
diagnóstica es el ecocardiograma, que en los pacientes con 
EPOC o enfi sema puede plantear difi cultades técnicas. Como 
en cualquier sospecha de HP, la confi rmación diagnóstica la 
establece la realización de un cateterismo.

Tratamiento: No ha habido cambios en este apartado 
respecto a las guías previas. La administración de oxígeno 
suplementario en caso de insuficiencia respiratoria y el 
tratamiento de la enfermedad de base son las únicas reco-
mendaciones de clase I. En las EI las evidencias para el uso 
de oxígeno son menos claras. No hay datos sufi cientemente 
avalados que sustenten el uso de vasodilatadores pulmonares 
específi cos, aunque en casos de enfermedad pulmonar leve/
moderada con HP severa pueden ensayarse(15) .
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