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DEFINICION

Hipertension Arterial Pulmonar: Enfermedad compleja, grave, progresiva, de gran letalidad e
incurable.

Se define Hemodinamicamente como una Presion de Arteria Pulmonar Media mayor de 25 mm Hg
(3.3 kPa) y una presién capilar pulmonar menor de 15 mmHg medidas por cateterismo cardiaco
derecho con gasto cardiaco normal o bajo. Debera sospecharse siempre que se evidencie a través de
ecocardiografia una Presion arterial pulmonar sistdlica PAPs mayor de 36 mmHg vy o una velocidad
de regurgitacién tricuspidea mayor de 3 I/s. No existe evidencia actual para fundamentar la
definicion de HAP en ejercicio mayor de 30 mmHg medida por cateterismo cardiaco.

Se han descrito diferentes vias patogénicas en esta enfermedad entre las cuales figura la disfuncion
endotelial como mecanismo central con varios mecanismos bioldgicos, patolégicos y moleculares
que convergen hacia la misma. Su prevalencia se calcula en 15 casos por millon en todas sus formas.

Hipertension arterial Primaria: Hipertension Pulmonar sin causa conocida, caracterizada con un
aumento progresivo de la presion pulmonar arterial y de las resistencias pulmonares.

DIAGNOSTICO

El diagnostico definitivo de Hipertension Arterial Pulmonar definitivo se realiza a través del
cateterismo cardiaco derecho (CCD) con la presencia de Presion Arterial Pulmonar Media mayor de
25 mm Hg (3.3 kPa) y una presién capilar pulmonar menor de 15 mmHg y con gasto cardiaco
normal o bajo, es la prueba con mayor sensibilidad y especificidad para el diagnostico de esta
enfermedad.

En el caso de Hipertension arterial Primaria o Idiopatica el diagnostico se hace por exclusion,
posterior a descartar una patologia causal de la Hipertension,

Las manifestaciones clinicas de la Hipertension Arterial pulmonar son poco especificas siendo los
mas frecuentes :

Disnea

Debilidad o fatiga

Sincope

Cianosis

Segundo ruido pulmonar reforzado y a veces un cuarto ruido

Soplos de Insuficiencia tricuspidea y pulmonar.
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Ante la confirmacion de Hipertension arterial Pulmonar se debe de realizar estudios auxiliares
diagnosticos con fines de determinar si es Hipertension arterial Primaria o Idiopatica o Secundaria

La sospecha clinica parte de una Historia Clinica que incluya:
Antecedentes Heredo Familiares y Personales Patoldgicos de defectos cardiacos o genéticos.
Interrogatorio dirigido a sintomatologia cardiorrespiratoria.

Exploracion Fisica- Componente pulmonar del segundo ruido acentuado, soplo pansistdlico de
regurgitacion tricuspidea, tercer ruido del Ventriculo derecho, distension venosa yugular,
hepatomegalia, edema periférico y ascitis en etapas avanzadas, asi como cianosis.

PRUEBAS DIAGNOSTICAS

El diagnostico de Hipertension Arterial Pulmonar definitivo se realiza a través del cateterismo
cardiaco derecho (CCD)

Otras pruebas diagnodsticas utiles en HAP como pruebas complementarias o con fines de determinar
si es Primaria o secundaria son:

® Electrocardiograma (ECG)
® Radiografia toracica

® Pruebas de funcion pulmonar, Prueba del ejercicio cardiopulmonar, gasometria,
ecocardiograma, gamagrama pulmonar, Tomografia computarizada,, angiografia pulmonar,
resonancia magnética ecografia abdominal, Marcadores bioquimicas estudios inmunoldgicos.

® Biometria Hematica completa
® Quimica sanguinea

® Pruebas de funcion hepatica
- Pruebas de Coagulacion

®  Pruebas de funcionamiento renal
® Niveles Séricos de acido Urico

® Ferritina sérica y saturacion de transferrina

La Caminata de 6 minutos es una prueba estandarizada, confiable y reproducible que correlaciona
directamente con la clase funcional, la hemodinamica y la sobrevida de los pacientes con HAP.

La Realizacion del Cateterismo Cardiaco Derecho (CCD) en HAP es util para:

® Confirmacion del Diagndstico

® Evaluar la Gravedad

® Planteamiento de Terapia farmacoldgica

® Evaluacion de eficacia Farmacolégico

® Evaluacion del Deterioro clinico
El Cateterismo Cardiaco Derecho con Prueba de Vasorreactividad (VR) debe realizarse en el
momento del diagndstico para identificar a los pacientes que puedan beneficiarse de una terapia a
largo plazo con bloqueadores de calcio.
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La prueba de VR se debe realizar solamente en centros especializados
Se recomienda realizar prueba de VR con los siguientes farmacos:

Oxido Nitrico Inhalado de 10-20 ppm en duracién de 5 minutos

Adenosina 50-350 mcgrs/kg/min con incrementos de 50 mcgrs/kg/min con
duracion de dos minutos
Otros:

lloprost Inhalado (Nebulizado)Con Nebulizador Ultrasénico para particulas de 3-5
Micras

Se ha relacionado a mal prondstico una distancia de 332 mts

Otra referencia relaciona una distancia 250 mts y desaturacién del 10% con mal pronéstico

Sila HAP es identificada pero las causas no son completamente reconocidas los estudios deben
incluir:

Test de funcion pulmonar con capacidad de difusion y determinacion de volumenes pulmonares a
través de pletismografia.

Tomografia computada con ventana de parénquima pulmonar.

Cateterismo cardiaco con prueba de vaso-reactividad

Prueba de vaso-reactividad

El cateterismo cardiaco derecho en manos expertas CCD tienen  bajos indices de morbilidad
(1.1%) y mortalidad (0,055%) cuando son realizados en centros especializados.

Los vasodilatadores mas frecuentemente utilizados son Oxido nitrico inhalado y adenosina IV

Se considera positivo el Test de Vaso-reactividad cuando hay una disminucion mayor o igual a 10
mmHg de la presion arterial pulmonar media PAPm o bien una disminucion de la PAPm a un valor
absoluto menor de 40 mmHg v en cualquiera de las dos condiciones se asocie a un incremento del
Gasto cardiaco o que este se mantenga sin cambio. Aunque se calcula que solo el 10% de los
pacientes van a ser respondedores, se considera que la mitad de estos seran respondedores a largo
plazo.

No se recomienda la biopsia  pulmonar abierta o toracoscopica en pacientes con HAP
CLASIFICACION

La Clasificacién actualizada de la Hipertension Arterial Pulmonar (HAP) es la siguiente ( Ver anexo
5.3 cuadro 1)

11 Idiopatica

1.2  Heredable

1.21 BMPR2

1.2.2 ALK-1 endoglina (Con o sin telangectasia hemorragica hereditaria)
1.2.3 Desconocida

1.3  Inducida por Farmacos o toxinas

1.4  HAP asociada a:

1.4.1 Enfermedades del tejido conectivo

1.42 VIH
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1.4.3 Hipertension Portal

1.4.4 Enfermedad Cardiaca Congénita

1.4.5 Esquistosomiasis

1.4.6 Anemia Hemolitica Croénica

1.5 Hipertension Arterial Pulmonar persistente del recién nacido

1.6 Enfermedad Veno Oclusiva Pulmonar y/o Hemangiomatosis Capilar Pulmonar

2. Hipertension Pulmonar causada por Cardiopatia lzquierda

2.1 Disfuncion Sistdlica

2.2 Disfuncion Diastolica

2.3 Enfermedad Valvular

3. Hipertensién Pulmonar por Enfermedades Pulmonares y/0 hipoxia

3.1 Enfermedad Pulmonar Obstructiva Crénica

3.2 Enfermedad Pulmonar Intersticial

3.3 Enfermedad Pulmonar con patron mixto restrictivo y obstructivo

3.4 Trastorno respiratorio del Sueno

3.5 Trastorno de hipoventilacion

3.6 Exposicion cronica a gran altitud

3.7 Anomalias del Desarrollo

4. Hipertension Pulmonar Tromboemboélica crénica

5. Hipertension Pulmonar por mecanismos poco claros o multifactoriales

5.1 Desordenes Hematologicos; Desérdenes mieloproliferativos, esplenectomia.

5.2 Desordenes sistémicos: Linfangioleiomiomatosis, Histiocitosis de Células de Langerhans,
Sarcoidosis, Vasculitis, Neurofibromatosis.

5.3 Defectos Metabdlicos: Enfermedad de Gaucher, Trastornos tiroideos, Enfermedad del
almacenamiento del glucégeno.

5.4 Otros: Enfermedad Tumoral, Mediastinitis Fibrosa, Insuficiencia Renal Crénica con dialisis, ALK-
1 Cinasa tipo 1 similar a receptores de activina; BMPR-2 Receptor de proteinas morfogénicas 6seas
tipo 2; HAPA Hipertension Arterial Pulmonar asociada a; VIH Virus de Inmunodeficiencia Humana.

La administracion de oxigeno en el HP se recomienda en las siguientes circunstancias:
® Pacientes con clase Funcional Il y IV de la OMS
® Pacientes con presion de oxigeno en sangre arterial sistematicamente <8 kPa(60 mmHg)
® Pacientes con datos clinicos importantes de hipoxemia y que el uso de oxigeno mejora la
sintomatologia o incremente la saturacién de oxigeno por lo menos un 10%.
Son actividades o exposiciones que en los pacientes con HP  aumentan el riesgo de morbi-
mortalidad
- Fumar
- Viajes aéreos con saturaciones dentro del avién menores a 85%.
- Anestesia general
No Embarazo, deben evitarse los anticonceptivos que contengan estrogenos orales deben evitarse

TRATAMIENTO QUIRURGICO

Opciones de Tratamiento quirturgico para HAP son:
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Septotomia Auricular con Balén

Debera limitarse a pacientes con Insuficiencia cardiaca derecha y sincope y en quienes se ha
agotado la terapia médica.

Debe conceptualizarse como puente hacia el trasplante pulmonar (unilateral, bilateral,
corazén-pulmén)

Se benefician pacientes en Clase funcional IV de la OMS que tienen IC derecha refractaria a
terapia medicamentosa.

Debera evaluarse cuidadosamente en pacientes en espera de trasplante pulmonar cuando no
hay tratamiento medicamentoso disponible.

Este procedimiento quirurgico tiene morbi-mortalidad elevada por lo que deberia realizarse
en centros de referencia especializada.

No se recomienda la Septoplastia Auricular para pacientes con HAP en Clase Funcional | y II.

Trasplante Pulmonar en HAP
El Trasplante pulmonar con correccion de los defectos cardiacos o el trasplante cardio-pulmonar son
opciones en pacientes con HAP, esta indicado en los siguientes casos::

Pacientes con pobre prondstico:

Supervivencia esperada al cabo de 1 afio < 50%
Sincope

Falla cardiaca refractaria a tratamiento médico
Clase funcional de NYHA lll o IV.

Insuficiencia cardiaca derecha

C6M distancia menor de 300 mts

Consumo pico de Oxigeno menor de 12 ml/min/kg
NT pro -BNP o BNP elevados

Presion de Auricula derecha mayor de 15 mmHg

IC menor de 2 litros

Excursion sistolica del plano anular tricispide menor de 1.5 cm

CRITERIOS DE CONTRA-REFERENCIA

De Tercer a Segundo o Primer de atencidn

Los pacientes con uso de medicamentos disponibles en las unidades de adscripcion de primer nivel
o segundo nivel deben enviarse a Transcripcion de Medicamentos indicados por Especialidad
correspondiente, continuando su valoracion en centros de especialidad correspondiente en forma
conjunta y con la periodicidad de acuerdo a cada caso.

VIGILANCIA'Y SEGUIMIENTO

Los pacientes con HP deben ser evaluados cada 6 a 12 meses en un centro especializado.
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ALGORITMOS

Algoritmo 1 Diagnéstico de Hipertension Arterial Pulmonar

PACIENTE CON SOSPECHA DE HIPERTENSION ARTERIAL
PULMONAR

Disnea
Debilidad o fatiga

Cianosis

Segundo ruido pulmonar
reforzado y a veces un cuarto
ruido

Soplos de Insuficiencia
tricuspidea y pulmonar.

HISTORIA CLINICA
Tele de téorax, BH,
PFH, Tiempos de

coagulacion

sospecha
Clinica?

REFERIR A SEGUNDO
NIVEL

v

Pruebas de Funcionamiento
Renal
Ecocardiograma, EKG

Sl iAlteraciones? NO

CONTINUAR
ENVIO A ESTUDIO Y

TERCER NIVEL SEGUIMIENTO
EN SU HGZ

Y

CATETERISMO CARDIACO
PRUEBAS DE CAMINATA
ECOCARDIOGRAMA RESONANCIA
MAGNETICA TOMOGRAFIA AXIAL
COMPUTARIZADA
BIOMARCADORES
(De acuerdo a resultados

N
2 Se confirma ©
diagnostico?

S|

{

INICIAR TRATAMIENTO
ESPECIALIZADO
(VVer algortimo 2)
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Algoritmo 2 Tratamiento de hipertensiéon Pulmonar

Paciente con Hipertensiéon
Pulmonar

Diuréticos (1-C)

Evitar embarazo(I-C) oxi (1-C)
Inmunizacion a gripo y xigeno (1-
Medidas Generales Anticoagulantes orales:
> HAPI, HAP heredable e HAPA

<
y Terapia de apoyo por anorexigenos (lia-C)
. HAP (lib-C)

¢ Digoxina (1ib-C)

Referencia a
Experto

v

Realizacién de Prueba de
vasorreactividad aguda
(1-C para HAPI)
(iiB-c PARA hapa)

neumococo(l-C)

o]
Evitar actividad fisica
excesiva (11I-C)

DE LA oms sl ¢éVasorreactividad N
BCC (ic) < positiva? L 4
Recomendacione CFllOMS : CFIllOMS : CFIVOMS :
s- Evidencia
A Ambrisenta Ambrisentan,
o ”57_1"2‘"' Sitaxentan
- iasnatic) Sildenafilo
_iloprost inhalado
Tadalafilo”
Respuesta inil
e Tadaitic W IEIC
(CF I-1l de l]a OMS
lioprost i
n Sitaxentin Treprostinil iv.
"< £ trapracstsinil 5.,
inhalado
Respuesta UG
Constante N
(CF I-1l de l]a OMS
ne-p Beraprost
N
Continuar BCC
Respuesta clinica
inadecuada

si

Terapia de combinacion
secuencial (lia-B)c
ARE

Prostanoides. IFD S

A

Respuesta clinica
Inadecuada

SAB (I-C) y/o
trasplante pulmonar,

Hipertensién

ARE : Antagonistas de receptor de endotetina BCC: Blogueadores de los canales de calcio CF de la OMS: Clase Funcional de la Organizacién Mundial de la Salud
arterial pulmonar asociada HAPI: Hipertensién arterial pulmonar idiopatica IFD 5: Inhibidor de la i tipoS SAB: ia auricular con balon
a: Para mantener la presion de O2 en sangre arterial (8 kPa > 60 mmHg)

b: Bajo revisién reguladora en la Unién Europea

c: lla-C para la CF Il de la OMS
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Cuabro I. CLAsIFIcACION DE HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR AcTuALIZADA DANA PoINT

(2008)
2. Hipertensién Arterial Pulmonar (HAP)
21 Idiopatica

2.2 Heredable

2.2.1 BMPR2

2.2.2  ALK-1 endoglina (Con o sin telangectasia hemorréagica hereditaria)

2.2.3  Desconocida

2.3 Inducida por Farmacos o toxinas

2.4 HAP asociada a:

2.4.1  Enfermedades del tejido conectivo

24.2 VIH

2.4.3  Hipertension Portal

2.44  Enfermedad Cardiaca Congénita

2.4.5  Esquistosomiasis

2.4.6  Anemia Hemolitica Crdnica

2.5 Hipertension Arterial Pulmonar persistente del recién nacido

1.6 Enfermedad Veno Oclusiva Pulmonar y/o Hemangiomatosis Capilar Pulmonar
2. Hipertension Pulmonar causada por Cardiopatia lzquierda

2.1 Disfuncion Sistdlica

2.2 Disfuncion Diastdlica

2.3 Enfermedad Valvular

3. Hipertensién Pulmonar por Enfermedades Pulmonares y/0 hipoxia

3.1 Enfermedad Pulmonar Obstructiva Cronica

3.2 Enfermedad Pulmonar Intersticial

3.3 Enfermedad Pulmonar con patron mixto restrictivo y obstructivo

3.4 Trastorno respiratorio del Suerio

3.5 Trastorno de hipoventilacion

3.6 Exposicion cronica a gran altitud

3.7 Anomalias del Desarrollo

4. Hipertension Pulmonar Tromboembdlica crénica

5. Hipertension Pulmonar por mecanismos poco claros o multifactoriales

5.1 Desérdenes Hematologicos; Desordenes mieloproliferativos, esplenectomia
5.2 Desordenes sistémicos: Linfangioleiomiomatosis, Histiocitosis de Células de Langerhans, Sarcoidosis, Vasculitis,
Neurofibromatosis.

5.3 Defectos Metabodlicos: Enfermedad de Gaucher, Trastornos tiroideos, Enfermedad del almacenamiento del
glucdgeno.

5.4 Otros: Enfermedad Tumoral, Mediastinitis Fibrosa, Insuficiencia Renal Crdnica con dialisis.

ALK-1 Cinasa tipo 1 similar a receptores de activina; BMPR-2 Receptor de proteinas morfogénicas dseas tipo 2; HAPA
Hipertension Arterial Pulmonar asociada a; VIH Virus de Inmunodeficiencia Humana.

Tomado

Galie Nazzareno. Yet al. Guia de practica clinica para el diagndstico y tratamiento de la hipertension pulmonar.
(coordinador Rev Esp Cardiol. 2009;62(12):1464.e1-€58

(Reimpresa de Simonneau et al J Am Coll Cardiol 2009)
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Cuapro Il. CLase FuncioNAL be Acuerpo A OMS / NYHA

o Los pacientes presentan sintomas minimos que no limitan su actividad

Clase | fisica. La actividad fisica ordinaria no provoca disnea o fatiga excesiva, dolor de

pecho, palpitacion ni pre-sincope.

° Los pacientes presentan sintomas que se traducen en una leve
limitacion de la actividad fisica. El paciente esta comodo en reposo, pero
Clase Il experimenta disnea o fatiga excesiva, dolor en el pecho o pre- sincope con la

actividad fisica ordinaria.

. Los pacientes presentan sintomas que se traducen en una marcada
limitacion de la actividad fisica. El paciente esta cdmodo en reposo, pero
Clase 111 experimenta disnea o fatiga excesiva, dolor en el pecho o pre- sincope con una
actividad fisica inferior a la ordinaria.

L Los pacientes presentan sintomas que se traducen en incapacidad para
desarrollar cualquier tipo de actividad fisica. Puede experimentar disnea y/o
Clase IV fatiga incluso en reposo. El disconfort aumenta con la actividad fisica. Estos
pacientes manifiestan signos de insuficiencia cardiaca derecha.

Tomado
Galie Nazzareno. Yet al. Guia de practica clinica para el diagndstico y tratamiento de la hipertension pulmonar.
(coordinador Rev Esp Cardiol. 2009;62(12):1464.e1-€58
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Cuapro lll. ABorpAaJE EscALONADO DE LA HAP DE ACUERDO AL NIVEL DE ATENCION.

Sospecha de HAP
Abordaje escalonado por Nivel de Atencién

Historia Clinica

1 Sospecha Examen Fisico
Electrocardiograma (ECG)
Rayos X, Radiografia de Torax

Ecocardiografia Transtoracica
Ecocardiografia en Ejercicio

2 Deteccion

1er. Nivel de Atencién

2do. Nivel de Atencion
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Cuapro I. CLASIFICACION CLINICA DE LOS CORTOSCIRCUITOS SISTEMICO
PULMONARES ASOCIADOS A LA HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR

Anormalidad

Manifestaciones clinicas

Sindrome de Eisenmenger

Incluye todos los cortocircuitos sistémico-pulmonares debidos a grandes defectos que conducen a
grandes aumentos de la RVP vy resultan en un cortocircuito inverso (pulmonar-sistémico) o
bidireccional. Se observan cianosis, eritrocitosis y afeccion de mdiltiples 6rganos

Hipertensiéon  arterial
asociada con
sistémico-pulmonares

pulmonar
cortocircuitos

En pacientes con defectos septales de moderados a graves, el aumento de la RVP es leve-moderado,
el cortocircuito sistémico-pulmonar sigue siendo muy prevalente y no hay cianosis en reposo

Hipertension arterial pulmonar con
pequenos defectos septales

Defectos pequefios (suelen ser, en los septos ventricular y auricular respectivamente, < 1 cm y < 2
cm de didmetro efectivo determinados por ecografia); imagen clinica similar a la hipertensién arterial
pulmonar idiopatica

Hipertension arterial pulmonar tras
cirugia cardiaca correctora

El defecto cardiaco congénito se ha corregido, pero la hipertension arterial pulmonar persiste
inmediatamente tras la cirugia o recurre varios meses o afos después, en ausencia de lesiones
residuales en el postoperatorio inmediato

Tomado de: Beghetti Maurice y Cecile Tissot. Hipertension pulmonar en los cortocircuitos congénitos . Rev Esp Cardiol.

2010;63(10):117
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