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Hay que recordar que la hipertension arterial es el principal
factor de riesgo para enfermedad cardiovascular y del desa-
rrollo de complicaciones como insuficiencia cardiaca. Y con
ello, es importante mencionar que se estima que alrededor
del 50 % de quienes tienen insuficiencia cardiaca, con dafio
ventricular izquierdo grave (fraccion de expulsion reducida),
tendran hipertension pulmonar, con un combinado en sus
formas precapilar y poscapilar (Hoeper MM, 2017). Hasta el
80 % de las personas con insuficiencia cardiaca con fraccion
de expulsion preservada, como principal ejemplo personas
con hipertension arterial mal controlada, tendran algin grado
de hipertension arterial pulmonar (Jacob Y. Cao, 2018).

Muchas de las comorbilidades de la persona con hipertension
arterial, como la neumopatia obstructiva crénica, el tratamiento
para VIH o las enfermedades inflamatorias reumatolégicas
pueden asociarse a incremento de la presion pulmonar
(Thomas Unger, 2020).

La hipertension pulmonar engloba a una variedad de patolo-
glas; la caracteristica que las une suele ser la elevacion de la
presion pulmonar. Su incidencia estimada es de alrededor de



tres a 10 casos por cada millén de habitan-
tes y una prevalencia > 1 % en la poblacion
mundial, aunque en > 65 afios alcanza
hasta el 10 % (Marius M Hoeper, 2016).

Gracias a la identificacién de la fisiopa-
tologia y con ello a los mas recientes
tratamientos, en 1980 la supervivencia
a tres anos era del 40 %, mientras que
para 2017 se habia incrementado a
mas del 80 %, incluidos quienes tienen
tromboembolia pulmonar (TEP) crénica
(Hoeper MM, 2017).

Méas que un diagndstico, la hipertension
pulmonar es una condicion hemodinamica
que se caracteriza por una elevacion de la
presion arterial pulmonar media en reposo
de > 25 mmHg, en el caso de ser preca-
pilar, una presion en cufia de la pulmonar
(PAWP) < 15 mmHg vy resistencias vas-
culares pulmonares (RVP) > 240 dinas x
seg x cm?® (Hoeper MM, 2017).

Hipertension
pulmonar

Grupo 1. HAP

Grupo 2. IC izq

Grupo 3. Enf pulm

Grupo 4. TEP crénica

La identificacion de la causa de hiperten-
sion pulmonar es de suma importancia
para establecer su pronostico y trata-
miento, ya que en algunas ocasiones la
terapéutica para beneficiar alguna de las
causas puede ser perjudicial para otras.
Por lo anterior, en su estudio se consi-
deran cinco en cinco grupos (Figura 1)
(Nazzareno Galig, 2016)

Este capitulo se enfoca principalmente

en la hipertension pulmonar del grupo 2,
la asociada con enfermedad cardiaca,
secundaria a valvulopatias, enfermedades
congénitas o la mas estudiada, que es la
asociada con insuficiencia cardiaca con
fraccion de expulsion reducida o preser-
vada (Figura 2).

Debido a que no hay una sola variable
especifica, la sospecha de hipertension
pulmonar en el paciente con cardiopa-
tia puede resultar en gran parte de los

. idiopatica

. Hereditaria

. Relacionada a drogas

. Asociada a enfermedad del
tejido conjuntivo

. Cardiopatias congénitas

. VIH

. Insuficiencia cardiaca FEr
. Insuficiencia cardiaca FEp
. Enfermedad valvular

10. Enfermedad pulmonar obs-
tructiva cronica

11. Enfermedad pulmonar
intersticial

12. Sindrome de hipoventilacion
alveolar

— Grupo 5. Otras

. Tromboembolia pulmonar
cronica

. Tumores o inflamacién de la
circulacion pulmonar

Figura 1. Grupos de HAP de acuerdo con la clasificacién de la OMS.
Modificado de Guias de HAP 2015 (Nazzareno Galie, 2016).
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Figura 2. Desarrollo de Hipertension pulmonar por cardiopatia izquierda

(Vachiery JL, 2013).

sintomas, los cuales pueden variar con
la etiologia, la gravedad o descompen-
sacion de ésta y su temporalidad.

El sintoma mas frecuente suele ser la
disnea de esfuerzo, en algunas ocasiones
acompafiado de fatiga. Con el paso del
tiempo los sintomas se vuelven mas claros
y con esfuerzos menores; la bendopnea
(disnea al inclinarse) y el sincope suelen
ser sintomas de una enfermedad avan-
zada y de alto riesgo con mal prondstico
(Hoeper MM, 2017) (Cuadro 1).

La exploracion fisica puede mostrar dife-
rentes manifestaciones, por ejemplo, la
triada caracteristica plétora yugular, ascitis
y edema de miembros pélvicos se explica
por incremento de las presiones de llena-
do de las cavidades derechas del cora-
z6n. También muestra signos infrecuentes
en reposo, aunque sutiles, evidentes en
esfuerzo como cianosis central o perifé-

CUADRO 1. Clasificacion de la WHO

rica. A la auscultacion el reforzamiento
del componente pulmonar del segundo
ruido, asociado de ordinario a un soplo
de mayor intensidad en foco paraester-
nal izquierdo se explica por insuficiencia
tricuspidea (Hoeper MM, 2017).

No se ha estandarizado el uso de prueba
de esfuerzo o la respuesta a la carga de
liquidos para establecer el diagnostico de
hipertension pulmonar secundario a car-
diopatia (Robbins IM, 2014); sin embargo,
el uso de herramientas como el ECG y

los natriopéptidos (BNP o NT-ProBNP)
pueden ayudar a descartar la sospecha
clinica de descompensacion (Cuadro 2).

El ecocardiograma sigue siendo la herra-
mienta mas Util para identificar tempra-
namente datos indirectos de HP; ayuda a
identificar posibles causas e incluso cro-
nicidad de la hipertension pulmonar. No
obstante, solo a través de un estudio para

Clase funcional 1

Tienen HP pero no limitacion de la actividad fisica, la actividad ordinaria no
causa disnea o sincope

Clase funcional 2

Tienen HP. Ligera limitacion de la actividad fisica. Confortables en reposo. La
actividad ordinaria ocasiona fatiga, disnea o presincope.

Clase funcional 3

Marcada limitacion de la actividad fisica. Confortables en reposo. Actividad
fisica menor que la ordinaria causa fatiga, disnea o presincope.

Clase funcional 4

o 5 5

presentarse sincope.

Incapacidad para llevar a cabo cualquier actividad fisica sin disconfort. Los sig-
nos de insuficiencia cardiaca predominantemente derecha son evidentes. Puede
haber disnea y fatiga en reposo y se incrementan con actividad; también puede

(Darlene Kim, 2019)



CUADRO 2. Factores para sospecha de HP tipo 2

Clinica

Edad > 65 anos
Signos de Insuficiencia cardiaca
Antecedente de cardiopatia

ECG

Hipertrofia del VI o hipertrofia de Al
Fibrilacion auricular/flutter (aleteo) auricular
Blogqueo de rama izquierda

Ondas Q patolégicas

RX

Lineas B de Kerley
Derrame pleural
Edema pulmonar
Crecimiento de Al

Ecocardiograma

Anomalia estructural:

Valvulopatia izquierda

Crecimiento de Al (> 4.2 cm)

Disfuncion del VI

Hipertrofia concéntrica del VI/aumento de masa ventricular izquierda
(> 115 para hombres y > 95 para mujeres)

indices Doppler indicativos de incremento de presiones de llenado:
e E/e’ aumentado
e Patron de flujo transmitral tipos 2-3

Adaptado de la Guia ESC/ERS 2015 sobre diagnostico y tratamiento de la hipertension pulmonar. (Naz-
zareno Galie, 2016)

medicion de presiones directas como el
cateterismo derecho puede confirmarse el
diagndstico (Figura 3).

derecho no esta indicado en todos los
casos, su realizacion en los casos leves

Sintomas:
Sospecha Disnea, fatiga o sincope
de HAP Exploracion fisica:
(ej.: Plétora yugular)
ECG:
v (Ej: BCRDHH, sobrecarga sistoli-
ca de VD)
Signos clinicos Rx de torax:
de HAPy (Ej: incremento de silueta derecha
antecedentes y cono de la pulmonar)
* Ecocardiograma

Envermedad
cardiovascular
o pulmonar

existentes

Si

Y

No se requieren Gamagrama V/Q:

habitualmente Si Sonos de TE °
estudios invasivos * *
Buscar causa Enviar a clinica
de HAP para
tde TEFI’ v investigar otras
anticoagulacion etiologias

Figura 3. Algoritmo diagnéstico de hipertension arterial pulmonar.
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Es importante aclarar que el cateterismo




CUADRO 3. Tratamiento general para hipertension pulmonar

Oxigeno complementario

Indicado cuando hay saturacion arterial de oxigeno < 60 mmHg

La indicacion es escasa en HAP, suelen utilizarse diuréticos de ASA 'y

Diuréticos antagonistas de receptor de mineralocorticoide.
En pacientes con datos clinicos de hiperhidratacion o sobrecarga hidrica.
No recomendados para todos los casos de HAP

Anticoagulantes Se recomienda para los pacientes con HAP del grupo 4

Otras indicaciones donde la anticoagulacion esté indicada

Rehabilitacion vy fisioterapia

Mejora la capacidad para el gjercicio
Mejora la calidad de vida

o incluso moderados no modifica el pro-
nostico ni el tratamiento en muchos de
ellos, ademas es un estudio invasivo con
riesgos y no es siempre interpretable en
todos los centros.

En los tres casos siguientes el cate-
terismo derecho es una indicacion

de riesgo alto: i) paciente con HAP,

ii) paciente con duda razonable del
diagndstico, sobre todo cuando la
clinica y los estudios no invasivos son
discordantes, y iii) paciente con pro-
gramacion de trasplante de corazon

o pulmoén. En algunos casos, sobre
todo en el grupo 1 (Figura 1) se podra
requerir estudio complementario de
vasorreactividad pulmonar para buscar
el beneficio con altas dosis de antago-
nistas del calcio.

Este estudio deberé de realizarse en un
paciente con estabilidad hemodinamica
(Nazzareno Galig, 2016).

En pacientes con HP, sobre todo del
grupo 4, estan indicados estudios com-
plementarios como la angiotomografia
pulmonar o el gammagrama perfusorio
(Figuras 1y 2) (Hoeper MM, 2017).

El tratamiento general es principalmente
sintomatico y dependera de la etiologia o
grupo de la OMS al que pertenece y de la
gravedad. La mayoria de estos tratamien-
tos aun son indicacion por consenso de
expertos (Cuadro 3).

Hasta la actualidad el tratamiento de

la hipertension arterial pulmonar no es
curativo, funciona para estabilizar la pro-
gresion de la enfermedad y mejorar la
clase funcional, y cada una de las cinco
diferentes clases terapéuticas es espe-
cifica del grupo, ya sea en combinacion
o0 monoterapia. Por ejemplo, en el caso
de las personas del grupo 1 con HAP
grave (idiopatica, hereditaria o inducida
por drogas) (Figura 1) se debera de
hacer un cateterismo para pruebas de
vasorreactividad, ya que en el caso de
ser “respondedores” (disminucion de la
PAP media > 10 mmHg o disminucion de
la PAPmM a < 40 mmHg sin cambios en el
gasto cardiaco) se pueden utilizar anta-
gonistas del calcio (amlodipino) titulan-
do hasta alcanzar dosis altas (20 mg),

lo que a fin de cuentas puede llegar a
normalizar la hemodinamia cardiopulmo-
nar (Nazzareno Galie, 2016) (Joan Albert
Barbera, 2018).

Las guias actuales sugieren clasificar a
los pacientes con HAP en bajo, intermedio
o alto riesgo de mortalidad a un afio para
tomar decisiones terapéuticas (Nazzareno
Galie, 2016).

El tratamiento de la HAP “atipica”
(Cuadro 4), dependiente de enferme-
dad cardiaca ventricular izquierda o
pulmonar, todavia no esta muy estan-
darizado; suele depender del buen
control de la morbilidad asociada en
forma inicial. Esto incluye, por ejemplo,



CUADRUO 4. Criterios para HAP “atipica” (Segundo Consenso de la Conferencia de Colonia)

Perfil hemodinamico | Otras formas de HAP. Precapilar con RVP elevadas

Caracteristicas
wfenotipicas

Mayormente en personas > 65 afios
Perfil de riesgo o comorbilidades (p. j., enfermedad cardiovascular o pulmonar)

Fenotipo cardiaco

Al menos tres de los siguientes factores: hipertension arterial, diabetes mellitus,
obesidad (IMC >30 kg/m?), cardiopatia isquémica, incremento del volumen auricular.

Fenotipo pulmonar

Pletismografia normal o casi normal, no hay alteraciones significativas en el pa-
rénquima pulmonar, evaluado por tomografia puimonar. Capacidad de difusion de
monoxido de carbono < 45 % del nivel de referencia. Hipoxemia frecuente.

reparar la valvula afectada y / o el trata-
miento de la insuficiencia cardiaca con
fraccion de expulsion reducida, por qué
el control de volumen es indispensable
para mejorar los sintomas, pero incluso
el pronostico. En relacion con el trata-
miento de la hipertension arterial como
factor predisponente, deberéa estar es-
trictamente en metas para disminuir la
progresion de la hipertension pulmonar
(Nazzareno Galie, 2016).

El uso de monoterapia con I-PDES5 ha sido
muy comun, sin embargo, un metaana-
lisis realizado por De Vecchis R, et al,
mostro que el uso de IPDE5 mejoraba

los sintomas y capacidad de ejercicio de
los pacientes con Insuficiencia cardiaca
con fraccion de expulsion reducida, pero
no hubo diferencia en los pacientes con
insuficiencia cardiaca con fraccion de
expulsion preservada (ICFEp). Habra que
considerar que es evidente el reducido
numero de pacientes con ICFEp incluidos
en los ensayos clinicos con este grupo far-
macoldgico (De Vecchis R, 2018).

Ademaés, en un estudio multicéntrico
controlado con placebo se aleatorizd

a un grupo pequeno de pacientes con
hipertension pulmonar del grupo 2
(Figura 1) contra riociguat, sin que se
encontrara diferencia significativa algu-
na con el placebo (Bonderman D, 2013).

Por lo expuesto, no hay evidencia sufi-
ciente para usar el tratamiento farmaco-
l6gico vasodilatador en pacientes con
hipertension pulmonar y cardiopatia

estructural asociada, mas all4 del trata-
miento de la enfermedad predisponente
y/o concomitante, como la insuficiencia
cardiaca con fraccién de expulsion
preservada (Nazzareno Galie, 2016)
(Jacob Y. Cao, 2018).

Conclusiones

Hay evidencia suficiente de la relacion
directa entre hipertension arterial e hiper-
tension pulmonar, misma que no suele
evolucionar a enfermedad grave. En caso
de tener HP frave, debera descartarse
otra causa asociada.

Sin embargo, no es asi para el tra-
tamiento especifico. Con base en la
evidencia actual, el uso de antagonis-
tas del calcio no supone una opcion
terapéutica predominante, ya que los
estudios con este grupo farmacolégico
se disefiaron para tratar a pacientes con
hipertension pulmonar del grupo 1y con
beneficio principalmente en pacientes
respondedores a pruebas de vasorreac-
tividad. Debido a que la sobrecarga hi-
drica puede incrementar la sintomatolo-
gia, los diuréticos pueden ser Utiles para
el control de la presion arterial y mejorar
la clase funcional de los pacientes con
HP del tipo 2, pero no hay estudios que
lo confirmen.

El tratamiento de la hipertension arterial
en este grupo de pacientes debera de
llevarse a cabo como en cualquier otro
paciente, con base en las recomendacio-
nes mencionadas en las guias actuales
(Bryan Williams, 2018).
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EVALUACION

1. ¢Cual es la definicion de hipertensién pulmonar?
a. Incremento en la presion pulmonar, medida en reposo, por arriba de 30 mmHg
b. Incremento en la presion pulmonar, medida en esfuerzo, por arriba de 40 mmHg
c. Incremento en la presiéon pulmonar en reposo, medida por cateterismo, por arri-
ba de 25 mmHg
d. Incremento en la presion pulmonar, medida por cateterismo, por arriba de 30
mmHg

2. ¢Como se clasifica la hipertensién pulmonar secundaria a tromboembolia pulmonar
cronica?

Tipo 2

b. Tipo 4

c. Tipo5

d. Tipo 1

o

3. ¢Cuél es el sintoma que se asocia con mal pronéstico en el paciente con hipertension
pulmonar?
a. Disnea
b. Palpitaciones
c. Sincope
d. Fatiga

4. De acuerdo con la clasificacion de la OMS, ;como se clasificaria al paciente Marcada
limitacién de la actividad fisica, Confortables en reposo, Actividad fisica menor que la
ordinaria causa fatiga, disnea o presincope?

a. Clase funcional |
b. Clase funcional Il
c. Clase funcional Il
d. Clase funcional IV

5. ¢Qué tipo de farmacos estan indicados para el control de la presidn arterial con hiper-
tensién pulmonar?
a. Inhibidores del sistema renina-angiotensina + antagonistas del calcio o diuréti-
cos tiazidicos
b. Inhibidores de fosfodiesterasa 5 + beta-bloqueadores
c¢. Inhibidores del sistema renina angiotensina + inhibidores de fosfodiesterasa 5
d. Diuréticos de asa + bloqueadores del receptor de mineralocorticoide
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