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RESUMEN

La hipertensiéon pulmonar es un trastorno hemodinamico definido por el aumento anémalo de la presién
arterial pulmonar, que puede presentarse en numerosas enfermedades y situaciones clinicas. Las causas
de hipertensién pulmonar se clasifican en 5 grandes grupos: arterial, debida a cardiopatia izquierda,
debida a enfermedad pulmonar y/o hipoxemia, tromboemboélica crénica y de mecanismo no establecido
y/o multifactorial. El presente documento expone de forma resumida las recomendaciones de la Guia de
Diagnéstico y Tratamiento de la Hipertensién Pulmonar de la Sociedad Espaiiola de Neumologia y Cirugia
Toracica. En dicha guia se presentan las pautas actuales de diagnéstico y tratamiento de los distintos
grupos de hipertensién pulmonar.
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ABSTRACT

Pulmonary hypertension is a hemodynamic disorder defined by abnormally high pulmonary artery pres-
sure that can occur in numerous diseases and clinical situations. The causes of pulmonary hypertension
are classified into 5 major groups: arterial, due to left heart disease, due to lung disease and/or hypoxemia,
chronic thromboembolic, and with unclear and/or multifactorial mechanisms. This is a brief summary
of the Guidelines on the Diagnostic and Treatment of Pulmonary Hypertension of the Spanish Society
of Pulmonology and Thoracic Surgery. These guidelines describe the current recommendations for the
diagnosis and treatment of the different pulmonary hypertension groups.
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Introduccion

En el presente documento se exponen resumidas las recomen-
daciones de la Guia de Diagndsticoy Tratamiento de la Hipertensién
Pulmonar elaborada por la Sociedad Espafiola de Neumologia y
Cirugia Toracica!, que fue confeccionada a partir de la guia de
practica clinica de la European Society of Cardiology y la European
Respiratory Society®. Para mayor detalle remitimos al lector al docu-
mento original’, incluido como anexo del presente documento. Los
niveles de evidencia y la clase de recomendacién empleados se
muestran en la tabla 1.

Definicion y clasificacion

La hipertensién pulmonar (HP) es un trastorno fisiopatolégico y
hemodinamico definido por el aumento de la presion arterial pul-
monar media (PAPm) > 25 mmHg, medida por cateterismo cardiaco
derecho (CCD)?. La HP puede presentarse en distintos procesos cli-
nicos, que se clasifican en 5 grupos (tabla 2).

Diagnostico de la hipertension pulmonar
Deteccion

La ecocardiografia transtoracica (ETT) constituye la herramienta
fundamental para la deteccién y el cribado de la HP. La probabilidad
de presentar HP en funcién de los hallazgos en la ETT se muestra
en la tabla 3.

Serecomienda el cribado de HP con ETT en sujetos asintomaticos
pertenecientes a los siguientes grupos de riesgo:

- Pacientes con esclerosis sistémica [I, B].

- Familiares de primer grado de pacientes diagnosticados de hiper-
tension arterial pulmonar (HAP) hereditaria [I, C].

- Pacientes con hipertensién portal candidatos a trasplante hepa-
tico [[, B].

Enelrestodelos casos, la ETT se realizara con base en la sospecha
clinica.

Tabla 1
Niveles de evidencia y clases de recomendacion empleadas en la Normativa

Niveles de evidencia

A Datos derivados de miiltiples ensayos clinicos
aleatorizados o metaanalisis
B Datos derivados de un Gnico ensayo clinico

aleatorizado o estudios no aleatorizados de
gran tamafo

C Consenso de la opinién de expertos y/o
estudios de pequefio tamafio, retrospectivos o
registros

Clases de recomendacion
I Evidencia y/o acuerdo general de que un
determinado tratamiento o procedimiento es
beneficioso, til o efectivo
Il Evidencia conflictiva y/o divergencia de
opiniones acerca de la utilidad/eficacia de un
determinado tratamiento o procedimiento

Ila La evidencia/opinion se inclina a favor de la
utilidad/eficacia
IIb La utilidad/eficacia estd menos establecida por
evidencia/opinién
111 Evidencia o acuerdo general de que un

determinado tratamiento o procedimiento no
es util/efectivo y, en algunos casos, puede ser
perjudicial

Tabla 2
Clasificacion de la hipertensién pulmonar (European Society of Cardiology/European
Respiratory Society, 2015)

1. Hipertension arterial pulmonar (HAP)
1.1. Idiopdtica
1.2. Hereditaria
1.2.1. Mutacién BMPR2
1.2.2. Otras mutaciones
1.3. Inducida por farmacos y toxicos
1.4. Asociada a:
1.4.1. Enfermedad del tejido conectivo
1.4.2. Infecci6én por VIH
1.4.3. Hipertension portal
1.4.4. Cardiopatia congénita
1.4.5. Esquistosomiasis

1’. Enfermedad venooclusiva pulmonar y/o hemangiomatosis capilar
pulmonar
1'.1. Idiopdtica
1'.2. Hereditaria
1’.2.1. Mutacién EIF2AK4
1°.2.2. Otras mutaciones
1'.3. Inducida por farmacos, toxinas y radiaciones
1'4. Asociada a:
1".4.1. Enfermedad del tejido conectivo
1.4.2. Infecci6én por VIH

1”. Hipertensién pulmonar persistente del recién nacido

2. Hipertensién pulmonar debida a cardiopatia izquierda
2.1. Disfuncion sistélica del ventriculo izquierdo
2.2. Disfuncién diastélica del ventriculo izquierdo
2.3. Enfermedad valvular
2.4. Obstruccion congénita/adquirida del tracto de entrada/salida del ventriculo
izquierdo y miocardiopatias congénitas
2.5. Estenosis congénita o adquirida de las venas pulmonares

3. Hipertensién pulmonar debida a enfermedad pulmonar y/o hipoxemia
3.1. Enfermedad pulmonar obstructiva crénica
3.2. Enfermedad pulmonar intersticial difusa
3.3. Otras enfermedades pulmonares con patron mixto restrictivo y obstructivo
3.4. Trastornos respiratorios del suefio
3.5. Hipoventilacién alveolar
3.6. Exposicion cronica a grandes alturas
3.7. Anomalias del desarrollo pulmonar

4. Hipertension pulmonar tromboemboélica crénica y otras obstrucciones
de las arterias pulmonares

4.1. Hipertensién pulmonar tromboembdlica crénica

4.2. Otras obstrucciones de las arterias pulmonares:
4.2.1. Angiosarcoma
4.2.2. Otros tumores intravasculares
4.2.3. Arteritis
4.2.4. Estenosis congénitas de las arterias pulmonares
4.2.5. Parasitosis (hidatidosis)

5. Hipertension pulmonar de mecanismo no establecido y/o multifactorial

5.1. Enfermedades hematoldgicas: anemia hemolitica, trastornos
mieloproliferativos, esplenectomia

5.2. Enfermedades sistémicas: sarcoidosis, histiocitosis pulmonar,
linfangioleiomiomatosis, neurofibromatosis

5.3. Trastornos metabélicos: enfermedad del almacenamiento del glucégeno,
enfermedad de Gaucher, trastornos tiroideos

5.4. Otros: microangiopatia pulmonar tumoral trombética, mediastinitis
fibrosante, insuficiencia renal crénica (con/sin didlisis), hipertension
pulmonar segmentaria

Aproximacion general al diagnéstico

La figura 1 muestra el algoritmo diagndstico de la HP. Si existe
sospecha de HP se realizara una ETT. Si la probabilidad de HP es
intermedia o alta se descartara enfermedad cardiaca izquierda
(HP grupo 2) y enfermedad respiratoria crénica (HP grupo 3). Los
pacientes de dichos grupos con HP o disfuncién del ventriculo
derecho severas se derivaran a una unidad experta en HP? [Ila,
C]. Excluida la HP de los grupos 2 y 3, la gammagrafia pulmonar
de ventilacion-perfusion se empleara para descartar enfermedad
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