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1. HIPERTENSIÓN ARTERIAL PULMONAR1. HIPERTENSIÓN ARTERIAL PULMONAR

•• IdiopáticaIdiopática

•• FamiliarFamiliar

•• Asociada a ETC, CC, HPo, VIH, fármacos y toxinas, o trosAsociada a ETC, CC, HPo, VIH, fármacos y toxinas, o tros

•• HAP asociada a alteración significativa venosa y/o capilarHAP asociada a alteración significativa venosa y/o capilar

2. HIPERTENSIÓN PULMONAR ASOCIADA CON ENFERMEDADES DEL CORAZÓN IZQUIERDO2. HIPERTENSIÓN PULMONAR ASOCIADA CON ENFERMEDADES DEL CORAZÓN IZQUIERDO

•• Enfermedad cardiaca de la aurícula o ventrículo izq uierdosEnfermedad cardiaca de la aurícula o ventrículo izq uierdos

•• Enfermedad valvular izquierdaEnfermedad valvular izquierda

Clasificación de la hipertensión pulmonar Clasificación de la hipertensión pulmonar 
(Venecia, 2003)(Venecia, 2003)

•• Enfermedad valvular izquierdaEnfermedad valvular izquierda

3. HIPERTENSIÓN PULMONAR ASOCIADA CON ENFERMEDAD PU LMONAR Y/O HIPOXEMIA3. HIPERTENSIÓN PULMONAR ASOCIADA CON ENFERMEDAD PU LMONAR Y/O HIPOXEMIA

•• EPOC, EPID, trastornos del sueño, hipoventilación a lveolar, exposición a altas altitudesEPOC, EPID, trastornos del sueño, hipoventilación a lveolar, exposición a altas altitudes

4. HIPERTENSIÓN PULMONAR DEBIDA A ENFERMEDAD TROMBÓ TICA Y/O EMBÓLICA 4. HIPERTENSIÓN PULMONAR DEBIDA A ENFERMEDAD TROMBÓ TICA Y/O EMBÓLICA 
CRÓNICACRÓNICA

•• Obstrucción tromboembólica de las arterias pulmonar es proximales y/o distales Obstrucción tromboembólica de las arterias pulmonar es proximales y/o distales 
•• Embolismo pulmonar (tumor, parásitos, material extr año)Embolismo pulmonar (tumor, parásitos, material extr año)

5. MISCELÁNEA5. MISCELÁNEA

•• Sarcoidosis, histiocitosis X, linfangiomatosis, com presión de los vasos pulmonares Sarcoidosis, histiocitosis X, linfangiomatosis, com presión de los vasos pulmonares 
(adenopatías (adenopatías 
y tumores, mediastinitis fibrosante)y tumores, mediastinitis fibrosante)
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Epidemiología

� No bien conocida

� Enfermedad insidiosa de diagnóstico tardío

� “Patrón oro” diagnóstico método invasivo

� Otros métodos no bien precisos



� Estudio retrospectivo de 487 pacientes
� 136 pacientes estudiados con ECO

88 elegibles

Epidemiología

� 88 elegibles
� Realizado en tres meses siguientes a la evaluación inicial 
� 84% tenían PAPs > de 35 mmHg
� Correlación inversa con DLco

CHEST 2005;128:2393-99



� Estudio retrospectivo
� Candidatos a trasplante

� 31% tenían HAP
� Relación inversa con DLco 

y necesidad de O

Epidemiología

� Candidatos a trasplante
� Evaluación inicial
� Cateterismo
� 79 pacientes

y necesidad de O2

� No relación con CVF ni Vol.
� Relación con supervivencia

CHEST 2006;129:746-52



� Estudio prospectivo de pacientes consecutivos
78 pacientes con FPI

Epidemiología

CHEST 2007; 131:650-56

� 78 pacientes con FPI
� Estudio inicial con cateterismo
� En la evaluación inicial 8.1% tenían HP



� 42 autopsias consecutivas

Autopsy findings in 42 consecutive patients with 
Idiopathic Pulmonary Fibrosis
Daniels CE, Yi ES, Ryu JH       Eur Respir J  2008

Epidemiología

� 74% muertes hospitalarias
� Exacerbación como causa de muerte  en 29%
� Evidencia histológica de HAP en el 45% de casos



� 88 pacientes consecutivos
� Estudio con ECO

Pronóstico

� 84% tenían PAPs > de 35 mmHg
� Correlación inversa con DLco
� Relación con supervivencia, 

especialmente si PAPs >50

CHEST 2005;128:2393-99



� Peor tolerancia al ejercicio en 
6MWT ( 143m. vs 365m.)

Pronóstico

� Mayor necesidad de O2
suplementario ( 66% vs 17%)

� Mortalidad al año 28%  en casos 
con HP frente a 5.5% sin HP

� Correlación linear entre HP y 
mortalidad 

CHEST 2006;129:746-52



� Supervivencia a 5 años de 62% 

Pronóstico

� Supervivencia a 5 años de 62% 
en el grupo sin HP frente a 
17% en el grupo con HP

� Riesgo relativo de 2.2 para el 
grupo con HP

CHEST 2007; 131:650-56



Historia clínica
Exploración física
ECG
Rx Torax

Sospecha de HTP

Poblaciones de riesgo

Diagnóstico

Ecocardiograma transtorácico

Sospecha de HTP

Detección



Ecocardiograma

Detección

Pruebas funcionales respiratorias
Analítica
Ecografía abdominal
TAC torácico de alta resolución

Diagnóstico

TAC torácico de alta resolución
Ganmagrafía pulmonar/AngioTAC

Cateterismo cardíaco derecho



� Cohorte 347 candidatos a trasplante
� Estudio ECO y Cateterismo
� Estimación por ECO solo en 44%

Diagnóstico

� Correlación  r = 0.69
� 48% mal clasificados
� Sensibilidad 85% (85%)
� Especificidad 55% (17%)
� VPP 52% (60%)
� VPN 87% (44%)

Am J Respir Crit Care Med 2003;167:735-40



� Estudio en 65 casos comparando parámetros de TACAR 
y cateterismo

Diagnóstico

y cateterismo
� “Scores” de fibrosis, panal de abeja y vidrio deslustrado
� Diámetros de Arteria Pulmonar y Aorta
� No había correlación entre la PAPm en el cateterismo y 

ninguna de las medidas del TACAR

CHEST 2007; 132:773-79



Pulmonary Hypertension and Pulmonary Function Testi ng in Idiopathic 
Pulmonary Fibrosis*
Steven D. Nathan, MD, FCCP; Oksana A. Shlobin, MD; Shahzad Ahmad, MD;Susan 
Urbanek, RN; and Scott D. Barnett, PhD

� Estudio retrospectivo de 118 casos
� 40% tenían HP en el cateterismo

Diagnóstico

� 40% tenían HP en el cateterismo
� No correlación con volúmenes (CVF o CPT)
� Modesta correlación con DLco

� DLco% < 30 dos veces más riesgo de HP

CHEST 2007; 131:657–663



PAPm= - 11.9 + 0.272 x SpO 2 + 0.0659 x (100-SpO2)2 +3.06 x (%CVF / %DL co)

� Estudio en 60 casos en dos hospitales con cateterismo

Diagnóstico

� Estudio en 60 casos en dos hospitales con cateterismo
� Correlación buena con r = 0.72
� PAPm estimada similar (<5 mm Hg) a medida 72% de las veces
� PAPm con la fórmula >21

� Sensibilidad 95%
� Especificidad 58%
� VPP 51%
� VPN 96%

CHEST 2008;133:640-45



� Estudio de 39 pacientes consecutivos con fibrosis 
(28 FPI)

� Niveles elevados de BNP asociados a la 
presencia de HPpresencia de HP

� Sensibilidad 100%
� Especificidad 89%

Am J Respir Crit Care Med 2004;170:360-65



Tratamiento de la HP asociada a FPI

� Oxigenoterapia 

� Transplante de pulmón: único tratamiento curativo

� Terapias en estudio: 
� Prostanoides
� Inhibidores de la Fosfodiesterasa-5 
� Antagonistas de los Receptores de la Endotelina



Patogénesis

� En la FPI los fibroblastos y células endoteliales
liberan mediadores vasoactivos que afectan
especialmente a la capa muscular de las grandes
arterias pulmonares

� Principales Mediadores Vasoactivos� Principales Mediadores Vasoactivos
� Endotelina-1

� Potente vasoconstrictor pulmonar
� Induce mitosis en la célula muscular lisa vascular

� PDGF
� TGF-beta
� FGF    



Prostanoides

� Epoprostenol iv : En HAPI 
mejora la capacidad de 
esfuerzo, la situación 
hemodinámica y la clínica del 

AUMENTO DE CORTOCIRCUITOAUMENTO DE CORTOCIRCUITO
PULMONARPULMONAR

Tratamiento

hemodinámica y la clínica del 
paciente con HAP

� Los resultados obtenidos con 
epoprostenol en HP asociada 
a FPI no recomiendan su uso 
por el momento 

Patel NM et al. Pulmonary Hypertension in Idiopathic Pulmonary Fibrosis. CHEST 2007;132:998-1006

MAYOR DESEQUILIBRIO V/QMAYOR DESEQUILIBRIO V/Q



� Estudio de  efectos agudos de varios tratamientos ( NO 
Prostaciclina iv e Iloprost inhalado) 

� 8 pacientes� 8 pacientes
� Iloprost producía vasodilatación manteniendo el 

intercambio gaseoso y la presión arterial

Am J Respir Crit Care Med 1999;160:600-7



Tratamiento

� Inhaled iloprost in adults with abnormal pulmonary 
pressure and associated with idiopathic pulmonary 
fibrosis.  Clinical Trials.gov #NCT00109681
http://clinicaltrials.gov.Accessed March 5,2007http://clinicaltrials.gov.Accessed March 5,2007



� Estudio de 14 pacientes no randomizado

Inhibidores de la fosfodiesterasa

� Estudio de 14 pacientes no randomizado
� Tres meses de tratamiento
� Mejoría de 49 m. en el test de 6 min.
� 57% calificados como respondedores(>20% de mejoría)

CHEST 2007;131:897-99



Bosentan 

� En un estudio abierto a un año 
con 49 pacientes afectos de HP 
asociada a EPOC y/o FP, 
bosentan demostró mejoras 

Tratamiento

Sulica et al . ATS 2005

bosentan demostró mejoras 
significativas en: 

� La Capacidad de Esfuerzo 
� El índice de la Dísnea de Borg
� La Clase Funcional de la OMS 



Hipertensión Pulmonar asociada a FPI:
Conclusiones

� La HP es una complicación “frecuente” en el curso de la
enfermedad

� El “patrón oro” diagnostico es el cateterismo. Algunas
determinaciones funcionales y el BNP pueden ser de utilidad

� Actualmente el trasplante pulmonar es la única alternativa
terapéutica eficaz en la HP asociada a FPI.

� Existen varios fármacos (bosentan y sildenafilo principalmente)
que parecen mejorar la clínica de estos pacientes

� Estos fármacos requieren la realización de ensayos clínicos
aleatorizados con un número mayor de pacientes


