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Ensayos clínicios:
29 ensayos clínicos finalizados.
12 ensayos en curso.

Consensos:
2004, 2007
2008 (Español)
Junio 2009 (Dana Point)
Sept-2009 (Europeo)
Latinoamericano…..

Tres metaanálisis



Trasplante pulmonar 

Hipertensión Pulmonar



Definición de HAP

• PAPm en reposo: 14 ± 3.3 mmHg (limite alto 20.6 
mm Hg)

• HAP definida (reposo) ≥ 25 mm Hg
• HAP “Borderline” 21-24 mm Hg
•
• HAP en ejercicio: PAPm >30 mmHg



II HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR    

I´ VENOOCLUSIVA/HEMANGIOMATOSIS

4,2
%

III.III.IIII HIPERTENSION 
PULMONAR CON 

ENFERMEDAD DEL 
LADO IZDO DEL 
CORAZÓN  (79%)

HIPERTENSION 
PULMONAR CON 

ENFERMEDAD 
PULMONAR Y/O 

HIPOXEMIA (10%)(79%)

IVIV HIPERTENSION 
PULMONAR DEBIDA A 

ENFERMEDAD 
TROMBOEMBOLICA 

CRONICA (0.6%)

Clasificación 
de la HP

VV HIPERTENSIÓN 
PULMONAR NO 

ACLARADA O DE 
MECANISMOS 

DESCONOCIDOS



Clasificación HP.  Dana Point 2008.  Traducido de JACC, Junio 2009 (1)

• I: Hipertension arterial pulmonar
– 1.1: Idiopática
– 1.2: Hereditaria

• 1.2.1: BMPR2
• 1.2.3: ALK1, endoglina (con o sin telangiectasia hemorragica hereditária).
• 1.2.4: Alteración genética desconocida

– 1.3: HAP inducida por fármacos o tóxicos
– 1.4: Asociada a:

• 1.4.1: Enfermedad sistémica
• 1.4.2: Infección HIV
• 1.4.3: Hipertensión portal
• 1.4.4: Cardiopatía congénita
• 1.4.5: Esquistosomiasis
• 1.4.6: Anemia hemolítica crónica

– 1.5: Hipertensión pulmonar persistente del recien nacido.
– I’: Enfermedad venooclusiva y hemangiomatosis capilar pulmonar.



Clasificación HP.  Dana Point 2008.  Traducido de JACC, Junio 2009 (2)

• II: Hipertension pulmonar con cardiopatia 
izquierda
– 2.1: Disfunción sistólica
– 2.2: Disfunción diastólica.
– 2.3: Valvulopatia

• III: Hipertensión pulmonar debida a enfermedad 
pulmonar y/o hipóxia.
– 3.1: EPOC
– 3.2: EPID
– 3.3: Otras enefermedades pulmonares con patrón mixto.
– 3.4: Transtornos respiratorios durante el sueño.
– 3.5: Enfermedades con hipoventilación alveolar.
– 3.6: Exposición crónica a la altura
– 3.7: Anomalias del desarrollo



Clasificación HP.  Dana Point 2008.  Traducido de JACC, Junio 2009 (3)

• IV: Hipertension pulmonar tromboembolica 
crónica

• V: Miscelanea (mecanismo no claro o 
multifactorial)
– 5.1: Alteraciones hematológicas:  Síndromes mieloproliferativos, 

esplenectomia.
– 5.2: Alteraciones sistémicas: Sarcoidosis, Histiocitosis, 

Linfangioleiomiomatosis,  neurofibromatosis, vasculitis.
– 5.3: Alteraciones metabolicas:  Enfermedad de Gaucher, transtornos 

del metabolismo del glicogeno, alteraciones tiroideas.
– 5.4: Otras: Obstrucción tumoral, mediastinitis fibrosante y hemodialisis



Precapillary art.Precapillary art.



PATHOPHYSIOLOGY 
OF PULMONARY ARTERIAL HYPERTENSION

Small pulmonary arteries are obstructed due to
– Vasoconstriction
– Thrombosis
– Smooth muscle and endothelial cell proliferation 

++++



Humbert, Sitbon, Simonneau. N Engl J Med 2004; 351:1425‐36





Vias implicadas en el desarrollo  de la 
Hipertensión Arterial Pulmonar

Yuan & Rubin



La HAP es asintomLa HAP es asintomáática en sus fases iniciales, tica en sus fases iniciales, 
a pesar de las alteraciones hemodina pesar de las alteraciones hemodináámicasmicas

Aumento de las RVP
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Harrison‘s Principles of Internal Medicine, 14th ed.



Presentación clínica
• Síntomas de inicio:

–Disnea de esfuerzo (60%)
–Fatiga (19%)
–Síncope de esfuerzo (8%)
– Dolor torácico de esfuerzo(8%)
– ICD con edemas (3%)

2 años de retraso del dianóstico y el comienzo de síntomas



NYHA functional classes 
at diagnosis
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Delay between onset of symptoms and diagnosis: 27 months
Humbert et al. Am J Respir Crit Care Med 2006



Clase funcional (casos incidentes)
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Clase funcional (casos 
prevalentes)
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Electrocardiograma

87% HVD

79% desviacion del eje QRS a la derecha



Radiografía de Torax
Falta de sensibilidad y 
especificidad

Hallazgos radiologicos no 
guardan correlacion con 
severidad HP

Anormal en el 90% de HAPi

Ayuda a definir el grupo de 
la HP



Pruebas funcionales respiratorias 
Gases arteriales

•Reducción leve a moderada de volumenes pulmonares

•Disminución del la difusión pulmonar ( 40 – 80% teorico)

•Hipoxemia e hipocapnia

•Volúmenes  disminuidos y difusión baja (posible 
enfermedad intersticial)



Estimación de la PAP por Ecocardiografía-DopplerEstimación de la PAP por Ecocardiografía-Doppler

PAP =  4 x (VPAP =  4 x (Vmmááxx IT)IT)22 + PAD+ PAD

Limitaciones:
•• Explorador dependienteExplorador dependiente
•• Posible calidad subPosible calidad subóóptimaptima
•• No siempre existe ITNo siempre existe IT
•• La PAD es aproximadaLa PAD es aproximada
•• No mide resistenciasNo mide resistencias

Ventajas:
•• No invasivoNo invasivo
•• Barato y fBarato y fáácil de obtenercil de obtener

4 m/s4 m/s

Insuficiencia tricuspídea

Puede calcularse en 59 - 72% de pacientesPuede calcularse en 59 - 72% de pacientes
Kim NHS. Cardiol Clin, 2004; 22: 367-73



HIPERTENSIHIPERTENSIÓÓN PULMONARN PULMONAR

3790 individuos normales
Edad: 1-89 años
PAPs: 28±5 mm Hg (15-57)

28% con PAPs > 30 mmHg

3790 individuos normales
Edad: 1-89 años
PAPs: 28±5 mm Hg (15-57)

28% con PAPs > 30 mmHg

PAPs > 40 mmHg en 6% de 
individuos normales > 50 a 

y 
en 5% con IMC > 30 kg/m2

McQuillan BM, et al 
Circulation, 2001; 104: 2797 - 2802 
McQuillan BM, et al 
Circulation, 2001; 104: 2797 - 2802 



The level of excursion of the tricuspid valvar plane during systole (TAPSE, in mm) 
corresponds with RV ejection fraction (arrow 2) (5 mm   20% RV ejection fraction, 
10 mm   30% RV ejection fraction, 15 mm   40% RV ejection fraction, and 20 mm   
50% RV ejection fraction

Bleeker G B, et al
Heart, 2006; 92(suppl_1):i19-i26  





ICT                     

RVET

IRT

Tei index= (ICT+IRT)/RVET



Ecocardiograma:
• Excluir cardiopatia izquierda (grupo 2)

• PAPs

• Impresión subjetiva de función derecha.

• Algún índice de función ventricular: 
TAPSE, Tei, IVA ..

• Estimación de IC diastólica



Gammagrafia de Ventilación Perfusión

Obligada realización para excluir HPTEC tratable (método de screening) 

Estudio normal 90 -100% sensibilidad y especificidad excluye HPTEC
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Mensajes

• Definición hemodinámica de la HAP (1)
• Clasificación clínica útil
• Fisiopatologia con nuevas aportaciones 

como base de nuevos ensayos clínicos.
• Diagnóstico hemodinámico con necesaria 

“expertisse” (IC diastólica) 
• Ecocardiograma y RNM competiran por 

dar información pronóstica.
• Reunir experiencia en pocos centros





UNIDAD DE HIPERTENSIÓN PULMONAR

Cardiologia
(ecocardiografia, hemodinámica, Unidad de 

Cardiopatias Congénitas)
Medicina Interna (Enfermedades Sistémicas, HIV, 

Hepatología)
Neumologia


