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“Try to learn something about
everything and everything

about something”

Thomas H. Huxley



¿¿HipertensiHipertensióón pulmonarn pulmonar……??

HAP: PAPm > 25 mm Hg



ClasificaciClasificacióón de la hipertensin de la hipertensióón pulmonarn pulmonar
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Y esta enfermedad… ¿es grave?

NIH Registry Supervivencia 1 año 3 años 5 años
68% 48% 34%

supervivencia media
(meses)

NYHA clase I y II 58,6

NYHA clase III 31,5

NYHA clase IV 6,0

Median Survival = 2.8 years

D’Alonzo et al. Ann Intern Med 1991;115:343‐9



Noticias esperanzadoras…

Reducción mortalidad 38‐39 %



Gravedad y etiología



Será una enfermedad rara…



Rara, pero múltiples causas

37,4Idiopática (256)

Enfermedades tejido conectivo(104))

Hipertensión portal(85))

Cardiopatías congénitas(77)
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Familiar (26))

HIV (59))
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Entonces,
¿un internista interesado en la 
hipertensión pulmonar?

Entonces,
¿un internista interesado en la 
hipertensión pulmonar?

La visión global de la persona enfermaLa visión global de la persona enferma



Clasificación. Dana Point 2008



Lo primero… diagnóstico precoz







Las reglas sólo son 
directrices para los idiotas 
que no saben tomar 
decisiones 

Dr. House 7ª temporada



Proceso diagnProceso diagnóósticostico

1. Establecer sospecha clínica de HPA

2. Detección mediante ecografía

3. Valoración de la clase funcional

4. Descartar causas asociadas

5. Confirmación mediante cateterismo derecho



Sospecha clSospecha clíínicanica

• ¡¡Disnea esfuerzo!!
angina, síncope de esfuerzo (disfunción VD)

• Exploración física



RX tórax

Alteraciones > 90 %



ECG



DetecciDeteccióón mediante ecocardion mediante ecocardio
PAPS = PSVD

PSVD=4Vmáx
2+PAD







DetecciDeteccióón mediante ecocardion mediante ecocardio

• Buena correlación (0,57‐0,93) cate.

• PAPS 36‐50 HAP leve.

• PAPS aumenta edad y IMC.
(6 %> 50 a y 5 % IMC>30:  PAPS > 40 mmHg)

• Cifras concretas poca información clínica, pronóstica, 
terapéutica.

• Características VD: implicaciones pronósticas.

• Otras estructuras, derrame…

• ¿Eco de ejercicio, ETE?



Y que dicen las guías…



Descartar causas asociadasDescartar causas asociadas

• Determinaciones analíticas:
– Hemograma, bioquímica
– TSH,T4L
– VHC, VHB, VIH
– Inmunología:

• ANA (1/3 HAPI)
• Anti‐RNP
• Anti‐centrómero
• Anti‐SCL 70

– Trombofilia:
• Ac lúpico
• Antifosfolipídico

• Ecografía abdominal



Descartar causas asociadasDescartar causas asociadas

• Pruebas función respiratoria:

similares a intersticiales
– DLCO (40‐80 %)

– Disminución leve CVF 
• CVF/DLCO >1,4 patrón vascular

– Hipoxemia‐ hipocapnia

– ¿EVO?



Descartar causas asociadasDescartar causas asociadas











ValoraciValoracióón funcionaln funcional

Capacidad esfuerzo correlación supervivencia y 
pronóstico:

• Adaptación OMS clase funcional NYHA HPA

• T. marcha 6 minutos

• T. esfuerzo cardiopulmonar



T. marcha 6 minutosT. marcha 6 minutos

• Correlación inversa grado 
funcional

• Gran valor pronóstico.
• Sencilla, barata, reproducible.
• < 332 m: < supervivencia
• > 10 % desaturación > 2,9 ☩
• “end point” ensayos



T. marcha 6 minutosT. marcha 6 minutos



Test esfuerzo cardio‐pulmonar

• Informa distintos factores 
(ventilacion, 
intercambio…)

• Detecta causas 
subyacentes

• HPA: descenso VO2

(pronóstico) 



T. marcha 6 minutosT. marcha 6 minutos

• Prueba evolución y respuesta al tratamiento

• Limitaciones:

– Variables antropométricas

– ¿Valores normales?

– Efecto techo (450 m)

– Clases I y II

– Poca correlación variables eco y hemo



Marcadores bioquMarcadores bioquíímicosmicos



ConfirmaciConfirmacióón cateterismo derechon cateterismo derecho

PAPm >25 mm Hg, PCP < 15 mm Hg, RVP > 3 UW



Dilatación de VD y AD
Hipertrofia de VD (  pared > 5mm)
Rectificación/abombamiento a la   

izquierda del septo IV 
Cambio morfológico del VD de 

semiluna a concéntrico
Insuficiencia Tricuspídea 

Hallazgos de HP en RM cardiacaHallazgos de HP en RM cardiaca



CINES: CINES: VOLÚMENES, MASA y FUNCIÓN





SeguimientoSeguimiento



PatogeniaPatogenia

• Vasoconstricción

• Proliferación células musculares y endoteliales: remodelado

• Trombosis



Etiopatogenia de la hipertensiEtiopatogenia de la hipertensióón arterial pulmonarn arterial pulmonar

PredisposiciPredisposicióón genn genééticatica
• Mutaciones en 
el cromosoma 2

Factores facilitantesFactores facilitantes
• Sexo femenino
• Embarazo?

Factores desencadenantesFactores desencadenantes
• Anorexígenos
• Síndrome del aceite tóxico
• VIH
• Aumento del flujo pulmonar
• Colagenosis
• ???

EndotelioEndotelio

Capa Capa 
muscularmuscular

AdventiciaAdventicia

PlaquetasPlaquetas ↑↑ SerotoninaSerotonina ↓↓ ONON

↓↓ PGIPGI22
↑↑ ETET‐‐11

↑↑ TxA2TxA2
Disfunción de canales K+

TrombosisTrombosis

VasoconstricciVasoconstriccióónn

ProliferaciProliferacióónn
↑↑ ElastasaElastasa
↑↑ MMP ColColáágenogeno

ElastinaElastina
MMP



PatogeniaPatogenia vascularvascular





OrientaciOrientacióón terapn terapééuticautica







En conclusión

• La hipertensión pulmonar es, en muchos casos, una 
complicación más de una enfermedad sistémica.

• El internista , por su formación global, es el especialista 
más preparado para sospechar la hipertensión pulmonar 
en distintas enfermedades.

• El conocimiento de la enfermedad permite un 
diagnóstico y tratamiento precoz, lo que condiciona un 
mejor pronóstico.

• El internista debe participar en los equipos 
multidisciplinares de atención a los pacientes con 
hipertensión pulmonar.  




