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Hoy dia se dispone de farmacos especificos
que mejoran la supervivencia y la
sintomatologia de los pacientes con las
formas mas graves de la enfermedad. Por
ello es preciso detectar a los pacientes con
hipertension pulmonar lo antes posible y
remitirlos a unidades especializadas donde
se pueda completar el diagndstico e iniciar el
tratamiento apropiado.

La hipertension pulmonar se define en términos
hemodinamicos como el incremento anémalo de
presion en la arteria pulmonar (PAP), con valores
superiores a 25 mmHg.

Existen numerosos procesos que cursan con
hipertensién pulmonar. Los mas comunes son
los asociados a cardiopatia o enfermedad
respiratoria crénica. Los menos comunes, pero
también los mas graves, son las formas de tipo
arterial (hipertension arterial pulmonar, HAP) y las
secundarias a tromboembolia pulmonar crénica.

Los sintomas de la HAP son poco especificos.
Los mas frecuentes son disnea de esfuerzo,
sincopes o presincopes con el esfuerzo,

dolor toracico, fatiga y edema periférico.

Debe prestarse atencion a estos sintomas,
especialmente en personas jovenes, para no
demorar el diagndstico.

La deteccion de HAP se realiza mediante la
ecocardiografia. El diagndstico requiere la
medicion directa de la PAP mediante cateterismo
cardiaco derecho. Dicho procedimiento se
reserva para las formas graves de hipertension
pulmonar, es decir, la HAP y la hipertension
pulmonar tromboembdlica crénica.

Concepto y clasificacion

La circulacién pulmonar es un sistema de baja resistencia y
gran distensibilidad, lo que permite que, a pesar de que por
el lecho vascular pulmonar circula todo el caudal cardiaco, las
presiones intravasculares sean mucho menores que las de la
circulacion sistémica. De hecho, grandes variaciones del flujo
sanguineo pulmonar, como las que ocurren durante el ejercicio,
apenas producen un aumento de la presion intravascular pul-
monar. La resistencia vascular pulmonar es alrededor de una
quinta parte de la resistencia sistémica, y disminuye cuando
aumenta el gasto cardiaco debido al reclutamiento y distensi-
bilidad de los vasos pulmonares!. Los valores normales de las
mediciones hemodinamicas pulmonares se muestran en la ta-
bla I. La hipertension pulmonar se define por una presion en la
arteria pulmonar (PAP) media superior a 25 mmHg en reposo.

La repercusion clinica mas importante de la hipertensién
pulmonar es el aumento en la carga de trabajo del ventriculo
derecho. Por lo general, pequenos aumentos en la presion pul-
monar no tienen repercusion hemodinamica significativa. Sin
embargo, cuando la PAP aumenta notablemente, sobre todo si
esto ocurre de forma aguda, el ventriculo derecho puede fallar
y el paciente puede fallecer por insuficiencia cardiaca.

La clasificacion de la hipertension pulmonar ha cambiado
con el tiempo. Actualmente se clasifica en 5 clases o categorias
(clasificacién de Dana Point, 2008) (tabla II):

1. Hipertension arterial pulmonar (HAP).

2. Hipertensién pulmonar asociada a enfermedad cardiaca
izquierda.

8. Hipertensién pulmonar asociada a enfermedades respira-
torias y/o hipoxemia.

4. Hipertensién pulmonar tromboembdlica crénica.

5. Hipertensién pulmonar de causa no aclarada o multifac-
torial.

Tablal. Valores normales de las mediciones

hemodinamicas pulmonares

Variables Valores normales*
Gasto cardiaco (I-min') 4-8,3
indice cardiaco (I-min--m2) 2,6-4,5
Presién arterial pulmonar media (mmHg) 8-20
Presién de oclusién en la arteria pulmonar (mmHg) 5-14
Presion en la auricula derecha (mmHg) 2-9
Resistencia vascular pulmonar (din-s-cm™) 40-200

*Adultos, en reposo y a nivel del mar.
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Tabla ll. Nomenclatura y clasificacién de la hipertension

pulmonar

1. Hipertension arterial pulmonar
1.1. Idiopatica
1.2. Hereditaria (mutacién gen BMPR2, ALK 1, endoglina, otras)
1.3. Asociada a farmacos y toxicos
1.4. Asociada a:
Enfermedades del tejido conjuntivo
Infeccién por VIH
Hipertension portal
Cortocircuitos congénitos entre circulacién sistémica y pulmonar
Esquistosomiasis
Anemia hemolitica crénica
1.5. Hipertension pulmonar persistente del recién nacido
1’. Enfermedad venooclusiva pulmonar y hemangiomatosis capilar
pulmonar

2. Hipertensién pulmonar asociada a enfermedad cardiaca izquierda
2.1. Disfuncioén sistolica

2.2. Disfuncion diastélica

2.3. Enfermedad valvular

3. Hipertensién pulmonar asociada a enfermedades respiratorias y/o
a hipoxemia

3.1. EPOC

3.2. Neumopatias intersticiales

3.3. Otras enfermedades pulmonares mixtas

3.4. Trastornos respiratorios durante el suefio

3.5. Hipoventilacion alveolar

3.6. Exposicion cronica a grandes alturas

3.7. Anomalias del desarrollo

4.  Hipertensién pulmonar asociada a enfermedad tromboembdlica
crénica

5. Hipertension pulmonar de causa no aclarada o multifactorial

5.1. Trastornos hematolégicos

5.2. Enfermedades sistémicas

5.3. Trastornos metabdlicos

5.4. Cardiopatias congénitas distintas del cortocircuito entre circulacion
sistémica y pulmonar

5.5. Otras: mediastinitis fibrosante, obstruccién tumoral, insuficiencia
renal crénica en hemodidlisis

EPOC: enfermedad pulmonar obstructiva crénica; VIH: virus de la
inmunodeficiencia humana.
De: 4th Symposium on Pulmonary Arterial Hypertension. Dana Point, 2008.

IR Curvas de supervivencia de pacientes con

hipertension arterial pulmonar antes y después
de la aparicion de los nuevos tratamientos
especificos.
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Las formas mas comunes de hipertensién pulmonar son las
secundarias a enfermedades cardiacas izquierdas o las asocia-
das a enfermedades respiratorias cronicas. En general, en estos
casos los valores de PAP no son muy elevados y la superviven-
cia de estos pacientes es prolongada. Por otro lado, los proce-
sos incluidos dentro de la categoria de HAP y la hipertension
pulmonar tromboembdlica crénica son poco frecuentes pero
revisten gran gravedad (fig. 1).

En los ultimos tiempos se han producido importantes avan-
ces en lo que se refiere a la comprension de la patogenia de
la HAP y a su tratamiento que ha dado lugar a una mejoria
significativa de la supervivencia de estos pacientes (fig. 1). Por
ello a continuacion se repasan los aspectos mas destacados y
novedosos de esta forma de hipertension pulmonar.

Patogenia de la hipertension arterial pulmonar

A pesar de incluir procesos de distinta indole, se considera
que la patogenia de la HAP es comun, y en la ella partici-
pan procesos como vasoconstriccion, remodelado vascular y
trombosis. En la HAP hay deterioro de la funcién endotelial
de las arterias pulmonares que conlleva el desequilibrio entre
factores vasodilatadores vasoconstrictores a favor de estos
ultimos. Se ha comprobado que existe una mayor sintesis y
liberacion de agentes vasoconstrictores como tromboxano A,
y endotelina 1 (ET-1), y una menor expresiéon de prostaci-
clina y é6xido nitrico (NO) sintasa?, que poseen una potente
accién vasodilatadora. Asimismo, se sabe que los agentes va-
soconstrictores de sintesis endotelial, como la ET-1 1, tienen
accién mitégena y promueven la proliferacion celular en la
pared vascular, mientras que la prostaciclina y el 6xido nitrico
inhiben la proliferacion celular.

En este sentido, el desequilibrio en la sintesis de mediadores
endoteliales no s6lo promueve el aumento del tono vascular,
sino que favorece el desarrollo de las lesiones estructurales que
conforman el remodelado vascular (proliferacién de la intima
y muscularizacién de las arteriolas) (fig. 2). También pueden
observarse lesiones plexiformes, que estin formadas por la
proliferacion de canales endoteliales rodeados de miofibroblas-
tos, células musculares lisas y tejido conjuntivo y fenémenos de
vasculitis. La diversidad en la naturaleza del estimulo capaz de
producir lesion endotelial explica que la HAP pueda presentar-
se asociada a procesos que no guardan relacion entre si.

m Caracteristicas antomoldgicas
de la circulacion pulmonar

A. Arteria pulmonar normal. B. Arteria pulmonar de un paciente
con hipertension arterial pulmonar en la que se observa una
marcada hipertrofia de las capas intima y muscular, que
condiciona una notable disminucion del calibre de la luz
vascular.



Hipertension arterial pulmonar idiopatica
Caracteristicas generales

La hipertension arterial pulmonar idiopatica (HAPI), ante-
riormente denominada hipertension pulmonar primaria, es
una enfermedad rara de etiologia desconocida. La HAPI es
la forma maéas caracteristica de los procesos que cursan con
hipertension arterial pulmonar y se define por la presencia de
hipertensién pulmonar que no se produce por ninguna otra
condicion clinica.

Su incidencia oscila entre 1-2 casos nuevos por ano por mi-
1l6n de habitantes adultos. Después de la pubertad, la HAPI
es mas comun en mujeres que en hombres (relacién mujeres/
hombres: 1,7) y es mas frecuente en personas de 20 a 40 anos
de edad.

La HAPI es una enfermedad grave que, si no se trata adecua-
damente, tiene una supervivencia muy corta, alrededor de 2,5
anos. Incluso con los nuevos tratamientos, la mortalidad al afio
es del 15-20% (fig. 1).

Manifestaciones clinicas

La HAPI a menudo se presenta con sintomas inespecificos. Los
sintomas mas comunes son disnea de esfuerzo (72% ), sincopes
o presincopes (40%), generalmente durante el ejercicio, dolor
tordcico (48%), fatiga (70%) y/o edemas periféricos (40%).
Debido a la baja especificidad de estos sintomas y su evolucion
progresiva, el diagnéstico de HAPI se realiza tardiamente, 2 o
mas anos después de que aparezcan los primeros sintomas. Los
otros procesos incluidos dentro de la categoria de HAP tienen
una presentacion clinica similar.

Ante la sospecha de HAP, los pacientes deben ser pregunta-
dos por los posibles factores de riesgo asociados, como ciertos
farmacos (aminorex, fenfluramina) e investigar la presencia de
otras condiciones como infeccién por el virus de la inmunode-
ficiencia humana (VIH), enfermedades del tejido conjuntivo,
enfermedad hepatica o cardiopatias congénitas (tabla III).

En la exploracion fisica los signos mas frecuentes son el
refuerzo y/o desdoblamiento del segundo tono cardiaco en el
foco pulmonar, frémito palpable en el borde esternal izquierdo,
soplo sistélico de insuficiencia tricuspidea y soplo diastélico
de insuficiencia pulmonar que se percibe en el borde esternal
izquierdo. Cuando hay disfunciéon del ventriculo derecho se
observa aumento de la presién venosa yugular, aumento de la
onda “v” del pulso yugular, ingurgitacion yugular, reflujo hepa-
toyugular, edemas maleolares, hepatomegalia y, en ocasiones,
ascitis. Debe prestarse atencion a los signos que sugieran la
presencia de una enfermedad sistémica potencialmente asocia-
da a la hipertensién pulmonar.

Es importante que desde el inicio de la valoracion clinica se
defina en qué medida limita la enfermedad las actividades de
la vida diaria. Para ello se utiliza la escala de clase funcional
de la New York Heart Association modificada (escala de la Or-
ganizacion Mundial de la Salud) (tabla IV)*.

Exploraciones complementarias

Un gran indice de sospecha, una historia clinica detallada y un
examen fisico compatibles son esenciales para el diagnéstico
de hipertension pulmonar. La sospecha de la enfermedad viene
determinada por exploraciones convencionales como el elec-

Tabla lll. Factores de riesgo y enfermedades asociadas

a la hipertensiéon pulmonar

Farmacos y toxicos
Aceite toxico
Aminorex
Anfetaminas
Dexfenfluramina
Fenfluramina
L-triptéfano
Posibles:

Agentes quimioterapicos

Cocaina

Metanfetaminas

Factores demograficos y condiciones médicas
Sexo femenino
Antecedentes familiares de hipertensiéon pulmonar
Posibles:

Embarazo

Hipertension arterial sistémica

Esplenectomia

Enfermedades
Infeccién por virus de la inmunodeficiencia humana
Hipertensién portal
Enfermedades colageno-vasculares
Cortocircuitos congénitos sistémico-pulmonares (sindrome de
Eisenmenger)
Posibles:
Enfermedades del tiroides
Hemoglobinopatias (anemia de células falciformes, talasemia,
esferocitosis)
Glucogenosis tipo la (enfermedad de Von Gierke)
Lipidosis (enfermedad de Gaucher)
Telangiectasia hemorragica hereditaria (enfermedad de
Rendu-Osler-Weber)

Tabla IV, Escala de clase funcional de la Organizacién

Mundial de la Salud

Clase | Pacientes con hipertension pulmonar que no produce
limitacién de la actividad fisica. La actividad fisica ordinaria no
causa disnea, fatiga, dolor toracico ni episodios presincopales

Clase Il  Pacientes con hipertensién pulmonar que produce una ligera
limitacién de la actividad fisica. Los pacientes estan
confortables en reposo. La actividad fisica ordinaria causa
disnea, fatiga, dolor toracico o episodios presincopales

Clase lll  Pacientes con hipertension pulmonar que produce una
marcada limitacién de la actividad fisica. Los pacientes estan
confortables en reposo. La actividad fisica, incluso menor de la
ordinaria, causa disnea, fatiga, dolor toracico o episodios
presincopales

Clase IV Pacientes con hipertensién pulmonar con incapacidad para
llevar a cabo cualquier actividad fisica sin sintomas. Los
pacientes manifiestan signos de insuficiencia cardiaca derecha.
Puede presentarse disnea y/o fatiga incluso en reposo. La
sensacion de malestar aumenta con cualquier actividad fisica

trocardiograma, que por lo general muestra hipertrofia ventri-
cular derecha y dilatacién auricular derecha, y la radiografia
de torax, que suele mostrar ensanchamiento de las arterias
pulmonares principales y de sus ramas proximales, con dismi-
nucioén de la vascularizacién periférica y aumento del tamano
de la silueta cardiaca.

En el proceso diagnéstico hay que distinguir varias etapas:
sospecha, deteccién y caracterizacién* (tabla V). La herramien-
ta esencial para la deteccion de la hipertension pulmonar es el
ecocardiograma Doppler transtordcico, que proporciona infor-
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TablaV, Proceso diagnéstico de la hipertension

pulmonar

Sospecha Sintomas, examen fisico
ECG, radiografia de térax

Deteccion Ecocardiograma transtoracico (ETT)
Identificacion  ETT (valvulopatia o cardiopatia izquierda, cardiopatias
de clase y tipo  congénitas)

ETT con suero salino agitado (cortocircuito intra o
extracardiaco)

Examen funcional respiratorio: espirometria forzada,
volumenes pulmonares estaticos, capacidad de
difusion de CO y gasometria arterial

Gammagrafia pulmonar de ventilacion y perfusion

Analitica general y determinacion de:

Funcién tiroidea

Funcién hepética

Cribado de autoinmunidad: anticuerpos antinucleares,

anti-ADN, anticentrémero, anticardiolipina y

anti-U1-RNP

Serologia VIH, virus hepatitis By C
Opcionales:

TC de térax de alta resolucion

Angio-TC helicoidal de térax

Ecografia abdominal

Estudio del suefio

Arteriografia pulmonar selectiva si HPFTEC

Ecocardiograma transesofagico

Evaluaciony  Diagnéstico hemodinamico:
diagnostico Estudio hemodinamico pulmonar
Prueba vasodilatadora aguda
Capacidad de ejercicio
Prueba de marcha de 6 min
Prueba de esfuerzo cardiopulmonar (opcional)

ECG: electrocardiograma; HPTEC: hipertensién pulmonar tromboembodlica
cronica; TC: tomografia computarizada; VIH: virus de la inmudeficiencia humana.

macion sobre la morfologia y funcién del ventriculo derecho y
permite la estimacion de la presion arterial pulmonar sistolica a
partir de la medicion de la velocidad pico del flujo regurgitante
transtricuspideo (fig. 3).

Otras pruebas que deben realizarse para identificar el tipo
de hipertension pulmonar son: estudio de la funcién pulmonar
que incluya gasometria arterial, analitica (incluyendo serologia
de hepatitis C y B, serologia VIH, funcién hepatica y anticuer-
pos asociados a enfermedad del tejido conjuntivo), tomografia
computarizada (TC) de alta resolucion en caso de sospecha de

m Ecografia en la hipertension arterial pulmonar.

A. La medida de la velocidad maxima del flujo de regurgitacion
transtricuspideo (VRT) mediante técnica Doppler permite la
estimacion de la presion sistélica de la arteria pulmonar.

B. Evaluacion de la morfologia y funcionalidad de las
estructuras cardiacas. En la imagen se observa una marcada
dilatacion de la auricula y el ventriculo derechos, que
ocasionan el desplazamiento del septo interauricular y la
disminucién del ventriculo izquierdo.
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enfermedad pulmonar intersticial, angio-TC y gammagrafia de
ventilacién-perfusion para descartar enfermedad tromboembo-
lica*. La biopsia de pulmoén esta contraindicada debido al alto
riesgo del procedimiento en esta condicion clinica.

Es obligatorio para confirmar siempre el diagnéstico de hi-
pertension pulmonar realizar un estudio hemodindmico pul-
monar mediante cateterismo cardiaco derecho con catéter de
Swan-Ganz®. Durante el procedimiento es importante realizar
la prueba vasodilatadora aguda con NO inhalado o epopros-
tenol intravenoso® para evaluar la posibilidad de tratamiento
vasodilatador con antagonistas del calcio, en caso de ser ésta
positiva. Las mediciones de PAP, gasto cardiaco, presiéon au-
ricular derecha y resistencia vascular pulmonar proporcionan
una informacion pronostica importante. Dada la gravedad del
proceso y la necesidad de efectuar el estudio hemodindmico es
preciso que aquellos pacientes en los que se detecta hiperten-
sién pulmonar mediante ecocardiograma sean derivados a una
unidad de referencia en hipertensiéon pulmonar”.

Un paso adicional para la caracterizacion de la enfermedad
es la evaluacion de la tolerancia al ejercicio. Habitualmente, se
realiza mediante la prueba de marcha de 6 min. La distancia re-
corrida durante la prueba se correlaciona con la clase funcional
y el gasto cardiaco, y también tiene significado pronéstico.

Tratamiento de la hipertensién pulmonar

Medidas generales

Debe advertirse a los pacientes que realicen dieta sin sal, que
limiten la actividad fisica y que eviten los farmacos que pue-
den agravar la HAP (descongestionantes nasales, agentes blo-
queantes PB). Asimismo, debe insistirse acerca de una contra-
concepcion efectiva en las mujeres y debe evitarse el embarazo
puesto que puede empeorar la enfermedad y se asocia con un
gran riesgo de mortalidad.

Tratamiento farmacolégico

Anticoagulacion. El uso de anticoagulantes mejora la super-
vivencia en la HAP. El acenocumarol y la warfarina son los far-
macos mas comunmente empleados. El objetivo es mantener el
indice normalizado internacional entre 1,8 y 2,5.

Antagonistas del calcio. Estan indicados sélo en los pacien-
tes que presentan respuesta significativa en la prueba vasodi-
latadora pulmonar aguda®. Sin embargo, una respuesta positiva
se observa tan sé6lo en el 13% de los casos’. Los farmacos méds
utilizados son nifedipino, amlodipino y diltiazem. El uso de ve-
rapamilo no se recomienda debido a su pobre accién vasodila-
tadora y a su efecto inotrépico negativo. Los efectos adversos
de los antagonistas de los canales de calcio incluyen hipoten-
sion, edemas maleolares e hipoxemia.

Terapia especifica

Las 3 vias principales que participan en la biopatobiologia de
la hipertensién arterial pulmonar son: la via del NO, la via de la
prostaciclina y la via de la ET-1'°. Estas vias constituyen impor-
tantes dianas terapéuticas. En la actualidad existen 3 tipos de
farmacos que ejercen efectos en estas vias'!:

Prostanoides. Son sustancias naturales sintetizadas por el
endotelio vascular con efecto vasodilatador y propiedades an-
tiproliferativas. Los farmacos disponibles son la prostaciclina
sintética (epoprostenol), y los andlogos de prostaciclina que



puede administrarse por via inhalada (iloprost) o subcutéanea
(treprostinil). Ensayos clinicos aleatorizados han demostrado
que los prostanoides mejoran la hemodinamica pulmonar, au-
mentan la tolerancia al esfuerzo y mejoran los sintomas en pa-
cientes con HAP en clase funcional III-IV'%13, Existe evidencia de
que también mejoran la supervivencia'®!4. El epoprostenol debe
ser administrado en infusiéon continua intravenosa debido a que
su vida media es muy corta (3-56 min) por lo que actualmente su
empleo se reserva a los pacientes en clase funcional IV.
Iloprost tiene una vida media méas prolongada que epoproste-
nol y se administra por via inhalada. Iloprost nebulizado tiene la
ventaja de su accion selectiva en el pulmoén con menos efectos
secundarios sistémicos. Sin embargo, es necesario administrar-
lo de 6 a 9 veces al dia. El efecto adverso mas importante es
su potencial para producir sincope'®. Treprostinil se administra
mediante una infusién subcutidnea continua. Sus principales
efectos adversos son eritema y dolor en el punto de insercion's.
Ambos, iloprost y treprostinil han demostrado efectos benefi-
ciosos en términos de mejora de los sintomas, mayor tolerancia
al esfuerzo y mayor demora para el empeoramiento clinico'®*6,

Antagonistas de los receptores de endotelina. La ET-1 es
un péptido producido por las células endoteliales con efecto
vasoconstrictor y mitogénico. Bosentan es un antagonista dual
de los receptores A y B, que se administra por via oral. Ensa-
yos clinicos controlados han demostrado que mejora los sin-
tomas, aumenta la tolerancia al esfuerzo y mejora la funcion
ventricular derecha en pacientes con HAP en clase funcional
II-IVY. Los efectos adversos méas frecuentes son la elevacién
de las enzimas hepéticas, cuyos niveles deben ser supervisados
mensualmente. Recientemente se han aprobado 2 inhibidores
selectivos del receptor tipo A de ET-1 para el tratamiento de la
HAP: sitaxsentan y ambrisentan'!.

Inhibidores de fosfodiesterasa-5. La fosfodiesterasa-5 (PDE-
5), enzima ampliamente expresada en los vasos pulmonares, in-
activa el guanosin monofosfato ciclico (GMPc) intracelular. Por
lo tanto, inhibidores de PDE-5 aumentan la concentracion in-
tracelular de GMPc y producen vasodilatacion. Sildenafilo es un
inhibidor selectivo de la PDE-5 que se administra por via oral.
Ensayos clinicos controlados aleatorios han demostrado mejo-
ria en la clase funcional y la hemodinamica pulmonar, y mayor
tolerancia al esfuerzo en pacientes con HAP en clase funcional
II-IV. Los efectos adversos mas frecuentes son hipotension, mi-
grana, dispepsia y rubor. La dosis actualmente aprobada para el
tratamiento de la HAP es de 20 mg/8 h*. Actualmente se estan
evaluando otros inhibidores de PDE-5.

El tratamiento combinado con varios farmacos que actien en
diferentes vias es una opcion atractiva en pacientes que no res-
ponden a un tnico farmaco. Sin embargo, la evidencia cientifica
que apoya el uso de terapia combinada en la HAP es todavia
escasa. Del mismo modo, los regimenes de combinacion 6pti-
ma, las posibles interacciones entre farmacos y la sinergia de
los efectos adversos atin no se han establecido. Por esta razon,
la decision del primer farmaco que se debe instaurar, asi como
el inicio del tratamiento combinado, en pacientes con deterioro
clinico, debe realizarse en unidades de referencia’.

Tratamiento de soporte
Las medidas de soporte en la HAP van dirigidas al tratamiento
de las complicaciones asociadas con la enfermedad, principal-

mente la insuficiencia cardiaca derecha y la hipoxemia. El tra-
tamiento de la insuficiencia cardiaca derecha incluye dieta baja
en sal, diuréticos y digital. Los diuréticos estan indicados en
pacientes que presentan signos clinicos de insuficiencia ventri-
cular derecha. Deben administrarse con precaucién porque la
sobrediuresis puede resultar en un llenado inadecuado del ven-
triculo derecho, lo que puede dar lugar a una mayor afectacion
de la funcién ventricular.

El uso de digoxina se limita a los pacientes que tienen alte-
raciones del ritmo auricular y en pacientes que reciben altas
dosis de antagonistas del calcio para contrarrestar su efecto
inotrépico negativo. En pacientes con hipoxemia debe propor-
cionarse oxigeno suplementario.

Procedimientos invasivos

El trasplante pulmonar debe reservarse para aquellos pacien-
tes con HAP en clase funcional III-IV que no responden al trata-
miento médico 6ptimo, incluida la administracién intravenosa
de epoprostenol®!. La mortalidad postoperatoria de los pacien-
tes con HAP es mayor que en otras indicaciones de trasplante.
Por esta razon los pacientes deben estar muy bien selecciona-
dos.

La septostomia auricular consiste en la creacién de un cor-
tocircuito intracardiaco de la auricula derecha a la izquierda.
Este procedimiento va dirigido a disminuir las presiones de
llenado del ventriculo derecho en los pacientes con insuficien-
cia cardiaca derecha grave que no responden al tratamiento
médico, pero lleva consigo una disminucion de la oxigenacion
arterial®!.

La eficacia del tratamiento médico en cuanto al aumento de
la supervivencia y la mejoria de la calidad de vida en pacientes
con HAP es convincente y el tratamiento resulta mas eficaz si
se inicia precozmente en el curso natural de la enfermedad.
Por todo ello y dada la complejidad de estos pacientes y de los
tratamientos, esta condicién debe ser tratada en unidades de
referencia, por médicos con experiencia en todos los aspectos
diagnésticos y terapéuticos’. j
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