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{Qué es la hipertension
pulmonar?
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Definicion

La hipertension pulmonar (HP) es una entidad clinica producida
por diferentes enfermedades que se caracteriza por el desarrollo
de cambios moleculares y anatémicos en la circulacién pulmonar
que conllevan un aumento de las resistencias vasculares pulmona-
res (RVP) que, con el tiempo, conduce a una insuficiencia cardiaca
derechay, finalmente, a la muerte.

El lecho vascular pulmonar constituye un circuito de alto flujo,
con baja resistencia capaz de acomodar grandes incrementos en el
flujo. La hipertension pulmonar resulta de la reduccion en el cali-
bre de los vasos pulmonares y/o del aumento del flujo sanguineo
pulmonar, y se pierde la capacidad de acomodar incrementos en
el flujo pulmonar.

Dichos cambios se traducen, hemodindamicamente, en una pre-
sién media en la arteria pulmonar (PAPm) en reposo > 25 mmHg
medida por cateterismo cardiaco derecho, siendo la medicién de
este pardametro imprescindible para el diagnéstico de HP confor-
me se indica en las guias de recomendacién para el diagnostico y
el tratamiento, tanto europeas' como americanas?. Pero hay que
tener en cuenta que la presién arterial pulmonar es una funciéon
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de la resistencia vascular pulmonar, el gasto cardiaco y la presion
a la salida de las venas pulmonares, por lo que centrarse Unica-
mente en la presidn de la arteria pulmonar oculta la etiologia y
las posibles opciones terapéuticas de la HP. Hay otros valores
hemodinamicos importantes para la caracterizacion de la HP; asi,
cuando la presién capilar pulmonar (PCP) es < |5 mm, se trata
de una HP precapilar, y cuando es mayor de los citados valores, de
una HP poscapilar. Las RVP estdn elevadas, debiendo ser > 3 uni-
dades Woods. Otro parametro Util es el gradiente transpulmonar
(GTP, resultado de PAPm — PCP), que puede ayudar a identificar
HP “desproporcionadas” para lo que cabria esperar por la enfer-
medad de base. En la tabla | se muestran de forma esquematica
los parametros hemodinamicos segln el tipo de HP.

Debe mencionarse también que, aunque en consensos anteriores
la definicion de HP incluia una PAPm con el esfuerzo > 30 mmHg,
este término se ha desechado en la actualidad, puesto que estos
valores pueden aparecer también en pacientes sanos.

Clasificacion

La clasificacién de la HP ha evolucionado de acuerdo con el incre-
mento del conocimiento sobre la enfermedad. La que esta vigente
en la actualidad fue acordada en el 4.° Simposio Internacional en
Hipertension Pulmonar que tuvo lugar en Dana Point, California’
(tabla 2), y comprende 5 grupos diferenciados entre si por sus
caracteristicas fisiopatoldgicas y terapéuticas: a) grupo |, que inclu-
ye los diferentes tipos de hipertension arterial pulmonar (HAP); en
el grupo I’ se encuentran la HP asociada a hemangiomatosis capi-
lar pulmonar y la enfermedad venooclusiva pulmonar (que, aunque
presentan algunas diferencias con respecto al grupo |, comparten
con éste ciertas caracteristicas, por lo que no se ha desligado por
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Tabla I. Definiciones hemodindmicas de hipertensién pulmonar®

Definicion Caracteristicas

HP PAPm > 25 mmHg Todos

HP precapilar PAPm > 25 mmHg |. Hipertension arterial
PCP < I5 mmHg pulmonar

GC normal o disminuidoc 3. HP causada por
enfermedad pulmonar
4. HP tromboembdlica
crénica
5. HP de mecanismo
poco claro
o multifactorial

HP poscapilar PAPm > 25 mmHg 2. HP causada por
PCP > |5 mmHg cardiopatia izquierda
GC normal o disminuido®
Pasiva GTP < 12 mmHg
Reactiva GTP > 12 mmHg

(desproporcionada)

HP: hipertension pulmonar; PAPm: presién arterial pulmonar media; PCP: presion capilar pulmo-
nar; GC: gasto cardiaco; GTP: gradiente transpulmonar (GTP = PAPm — PCP).

“Todos los valores medidos en reposo.

*Véase tabla 2.

‘Puede estar elevado en estados hiperdindmicos como shunts sistémico-pulmonares, anemia,
hipertiroidismo, etc.

Tomada de Gailé N, et al'.

completo de éste); b) grupo 2, HP causada por cardiopatia izquier-
da; ¢) grupo 3, HP asociada a enfermedad pulmonar y/o hipoxemia;
d) grupo 4, HP por enfermedad tromboembélica crénica, y €) gru-
po 5, HP con mecanismo poco claro o multifactorial.

Cada uno de estos grupos se desarrollara de forma mas amplia en
capitulos posteriores de esta Guia.
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Tabla 2. Clasificacién de la hipertensién pulmonar seguin el consenso
de Dana Point

|. Hipertension arterial pulmonar
I.1. Idiopatica
1.2. Heredable/hereditaria
1.2.1. Asociada a BMPR2

1.2.2. Asociada a ALK, endoglina (con o sin telangiectasia
hereditaria hemorragica)

1.2.3. Desconocida
1.3. Inducida por drogas y toxinas
|.4. Asociada a:
1.4.1. Enfermedades del tejido conectivo
1.4.2. Infeccién por virus de la inmunodeficiencia humana
1.4.3. Hipertensién portal
1.4.4. Cardiopatia congénita
1.4.5. Esquistosomiasis
1.4.6. Anemia hemolitica crénica

I.5. Hipertension pulmonar persistente del recién nacido
I’. Enfermedad venooclusiva pulmonar y/o hemangiomatosis capilar pulmonar

2. Hipertension pulmonar causada por cardiopatia izquierda
2.1. Disfuncion sistdlica
2.2. Disfuncién diastélica

2.3. Valvulopatia

3. Hipertension pulmonar causada por enfermedad pulmonar y/o hipoxia
3.1. Enfermedad pulmonar obstructiva crénica
3.2. Enfermedad intersticial pulmonar

3.3. Otras enfermedades pulmonares con patrén mixto restrictivo
y obstructivo

3.4. Sindrome de apnea-hipopnea del suefio

Contintia en pdgina siguiente
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3.5. Enfermedades con hipoventilacién alveolar
3.6. Exposicion croénica a grandes altitudes

3.7. Alteraciones del desarrollo

4. Hipertensién pulmonar por enfermedad tromboembdlica crénica

5. Hipertension pulmonar con mecanismo poco claro o multifactorial

5.1. Enfermedades hematoldgicas: sindromes mieloproliferativos,
esplenectomia

5.2. Enfermedades sistémicas: sarcoidosis, histiocitosis de células
de Langerhans: linfangioleiomiomatosis, neurifibromatosis, vasculitis

5.3. Enfermedades metabdlicas: enfermedad por depésito de glucodgeno,
enfermedad de Gaucher, alteraciones tiroideas

5.4. Otros: obstruccién de origen tumoral, mediastinitis fibrosante,
insuficiencia renal crénica en didlisis

LK: cinasa tipo | similar a los receptores de activina; BMPR2: receptor tipo 2 de la proteina
morfogenética dsea.
Tomada de Simonneau G, et al.

Epidemiologia

La HP se considera hoy dia una enfermedad rara, aunque proba-
blemente su prevalencia global esté subestimada, ya que hay mul-
tiples procesos que pueden conducir a una HP*. El grupo | (HAP)
es el mejor conocido, gracias a diferentes registros en marcha en
la actualidad.

En Europa, el mas importante es el registro francés. Segln éste, la
prevalencia estimada de HAP es de unos |5 casos por millon de
habitantes, con predominio de la HAP idiopatica (39,2%), segui-
da de la asociada a conectivopatias (15,3%), cardiopatia congé-
nita (11,3%), de origen portopulmonar (I1,4%), relacionada con
anorexigenos (9,5%), con el virus de la inmunodeficiencia humana
(VIH) (6,2%) y de caracter familiar (3,9%); el resto (4,3%) es multi-
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factorial. De forma global, es mas prevalente en el sexo femenino,
con una relacién 1,9:1°.

En el registro REVEAL, llevado a cabo en Estados Unidos, la pre-
dominancia del sexo femenino en la HAP es mayor que la recogida
en el registro francés, con una relaciéon de hasta 4,1:1 en pacientes
con HAP idiopatica y hasta 3,8:] en HAP asociada a otras entida-
des. La HAP idiopatica sigue siendo la mas prevalente (46,2%)°.

En el afio 2007 se cred el Registro Espafiol de Pacientes con
Hipertensién Arterial Pulmonar (REHAP) para la recogida pro-
tocolizada de informaciéon de pacientes con HAP, con el fin de
conocer mejor las caracteristicas de la enfermedad en nuestro
medio. Puede encontrarse mas informacion sobre este registro
en: www.rehap.org.
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