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RESUMEN 
En la práctica cardiológica en Cuba son frecuentemente referidos pacientes con 
sospecha clínica de hipertensión pulmonar, el mayor porcentaje de los casos para 
confirmación diagnóstica, definición de causas y abordaje terapéutico. El criterio 
para definirla es una presión media en la arteria pulmonar mayor de 25 mmHg. La 
enfermedad puede presentarse en distintos procesos clínicos, que se clasifican en 
5 grupos. En este artículo se muestra una revisión de la bibliografía y las publica-
ciones más recientes acerca de este tema.  
Palabras clave: Hipertensión pulmonar, Diagnóstico, Tratamiento, Guías de prác-
tica clínica 
 
Update on pulmonary hypertension 
 
ABSTRACT 
In the cardiology practice in our country, patients with clinical suspicion of pul-
monary hypertension are frequently referred, most of them for diagnostic confir-
mation, definition of causes and therapeutic approach. The criterion to define it is 
a mean pulmonary artery pressure greater than 25 mmHg. The disease can present 
in different clinical processes, which are classified into five groups. In this article is 
presented a review of the bibliography and the most recent publications on this 
subject. 
Keywords: Pulmonary hypertension, Diagnosis, Treatment, Practice guidelines 
 
 
 
 

DEFINICIÓN DE HIPERTENSIÓN PULMONAR 
 
La hipertensión pulmonar (HTP) es un trastorno fisiopatológico y hemodi-
námico definido por el aumento de la presión arterial pulmonar media 
(PAPM) ≥25mmHg, medida por cateterismo cardíaco derecho. La HTP pue-
de presentarse en distintos procesos clínicos, que se clasifican en 5 grupos 
(Tabla 1)1:  
1. Hipertensión arterial pulmonar (HAP). 
2. Debida a cardiopatía izquierda. 
3. Debida a enfermedad pulmonar o hipoxemia, o ambas.  
4. Tromboembólica crónica. 
5. De mecanismos no establecidos o multifactorial. 
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Tabla 1. Clasificación clínica actualizada de la hipertensión arterial pulmonar1,3. 
 

1.A. Hipertensión arterial pulmonar 1.B. Enfermedad venoclusiva pulmonar o hemangio-
matosis capilar pulmonar, o ambas 1.1. Idiopática 

1.2. Hereditaria: 1.1. Idiopática 
- Mutación BMPR2 1.2. Hereditaria 
- Otras mutaciones - Mutación EIF2AK4 

1.3. Inducida por fármacos y tóxicos - Otras mutaciones 
1.4. Asociada a otras enfermedades: 1.3. Inducida por fármacos, toxinas y radiaciones 

- Enfermedad del tejido conectivo 1.4. Asociada a otras enfermedades: 
- Infección por VIH - Enfermedad del tejido conectivo 
- Hipertensión portal - Infección por VIH 
- Cardiopatía congénita 1.C. Hipertensión pulmonar persistente del recién 

nacido - Esquistosomiasis 
 

2. Hipertensión pulmonar debida a cardiopatía izquierda 
2.1. Disfunción sistólica del ventrículo izquierdo 
2.2. Disfunción diastólica del ventrículo izquierdo 
2.3. Enfermedad valvular 
2.4. Obstrucción congénita/adquirida del tracto de entrada/salida del ventrículo izquierdo y miocardio-

patías congénitas 
2.5. Estenosis congénita o adquirida de las venas pulmonares 

 

3. Hipertensión pulmonar debida a enfermedad pulmonar y/o hipoxemia 
3.1. Enfermedad pulmonar obstructiva crónica (EPOC) 
3.2. Enfermedad pulmonar intersticial difusa 
3.3. Otras enfermedades pulmonares con patrón mixto restrictivo y obstructivo 
3.4. Trastornos respiratorios del sueño.    
3.5. Hipoventilación alveolar     
3.6. Exposición crónica a grandes alturas 
3.7. Anomalías del desarrollo pulmonar    

 

4. Hipertensión pulmonar tromboembólica crónica y otras obstrucciones de las arterias pulmonares 
4.1. Hipertensión pulmonar tromboembólica crónica 
4.2. Otras obstrucciones de las arterias pulmonares: 

- Angiosarcoma 
- Otros tumores intravasculares 
- Arteritis 
- Estenosis congénitas de las arterias pulmonares 
- Parasitosis (hidatidosis) 

 

5. Hipertensión pulmonar de mecanismo no establecido y/o multifactorial 
5.1. Enfermedades hematológicas: anemia hemolítica, trastornos mieloproliferativos, esplenectomía 
5.2. Enfermedades sistémicas: sarcoidosis, histiocitosis pulmonar, linfangioleiomiomatosis, neurofibroma-

tosis 
5.3. Trastornos metabólicos: enfermedad del almacenamiento del glucógeno, enfermedad de Gaucher, 

trastornos tiroideos 
5.4. Otros: microangiopatía pulmonar tumoral trombótica, mediastinitis fibrosante, insuficiencia renal cró-

nica (con/sin diálisis), hipertensión pulmonar segmentaria 
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Última definición de hipertensión arterial pulmo-
nar  
El 6º Simposio Mundial de Hipertensión Pulmonar 
de Niza 2018, propuso definir a la HAP como una 
PAPM >20 mmHg, con una presión capilar pulmonar 
<15 mmHg y una resistencia vascular pulmonar >3 
unidades Wood2. La clasificación hemodinámica de 
la HTP se muestra en la tabla 2. 
 
 
DIAGNÓSTICO 
 
Papel de la ecocardiografía en el diagnóstico de 
la hipertensión pulmonar 
La ecocardiografía transtorácica (ETT) constituye la 
herramienta fundamental para la detección y el cri-
bado de la HTP3. Según este examen, la probabilidad 
de presentarla puede ser baja, intermedia o alta 
(Tabla 3 y Recuadro 1). 

 
Recomendaciones del uso de la ETT3 
Según la clase y el nivel de evidencia (Figura 1) de 
las guías de práctica clínica, se recomienda el criba-
do de HTP con ETT en sujetos asintomáticos perte-
necientes a los siguientes grupos de riesgo: 
 

- Pacientes con esclerosis sistémica [I, B]. 
- Familiares de primer grado de pacientes diagnos-

ticados de HAP hereditaria [I, C]. 
- Pacientes con hipertensión portal candidatos a 

trasplante hepático [I, B]. 
- En el resto de los casos, la ETT se realizará con 

base en la sospecha clínica. 
 

Aproximación general al diagnóstico3 
Si existe sospecha de HTP por la ETT, con probabi-
lidad intermedia o alta, se debe descartar la presen-
cia de enfermedad cardíaca izquierda (HTP grupo 2) 
o respiratoria crónica (HTP grupo 3). Los pacientes 
de estos grupos con HTP grave o disfunción signifi-
cativa del ventrículo derecho, irán a una unidad ex- 
perta o centro de referencia en HTP [IIa, C].  

Una vez excluida la HTP de los grupos 2 y 3, la 
gammagrafía pulmonar de ventilación-perfusión se 
empleará para descartar enfermedad tromboembó-
lica. Si existen defectos de perfusión, se completará 
el estudio de probable HTP tromboembólica cróni-
ca. El diagnóstico hemodinámico con cateterismo 
cardíaco derecho se realizará en una unidad experta 
en HTP [I, B]. Si se confirma HAP, se completará el 
estudio para la identificación del subtipo. 
 

 

Tabla 2. Clasificación hemodinámica de la hipertensión pulmonar1-3. 
 

Definición Características Grupos, según 
la Tabla 1 

HTP PAPM mayor igual 25 mmHg Todos 

HTP precapilar PAPM ≥ 25 mmHg, PCP ≤ 15 mmHg y GC normal o reducido 1 - 3 - 4 - 5 
HTP poscapilar 
   Pasiva 
   Reactiva (desproporcionada) 

PAPM ≥ 25 mmHg, PCP > 15 mmHg y GC normal o reducido 
GTP ≤ 12 mmHg 
GTP > 12 mmHg 

2 

GC, gasto cardíaco; GTP, gradiente de presión transpulmonar; PAPM, presión arterial pulmonar media; PCP, 
presión capilar pulmonar. Valores determinados en reposo 

 
 
 

Tabla 3. Probabilidad de presentar hipertensión pulmonar (HTP) a partir de los resultados del ecocardiograma  
transtorácico3. 

 

Probabilidad Velocidad máxima de regurgitación 
tricuspídea 

Presencia de otros signos ecocardio-
gráficos de HTP (Recuadro 1) 

Baja ≤ 2,8 m/s o no cuantificable No 

Intermedia 
≤ 2,8 m/s o no cuantificable Sí 

2,9 - 3,4 m/s No 

Alta 
2,9 - 3,4 m/s Sí 

> 3,4 m/s No son necesarios 
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EVALUACIÓN 
 
En los pacientes con HAP idiopática, hereditaria o 
asociada a fármacos, se efectuará una prueba vaso-
dilatadora con óxido nítrico inhalado o epoprostenol 
intravenoso durante el cateterismo cardíaco dere-
cho diagnóstico [I, C]. Dicha prueba es positiva cuan-
do la PAPM desciende ≥ 10 mmHg hasta alcanzar un 
valor ≤ 40 mmHg, sin que disminuya el gasto cardía-
co [I, C]. La identificación del subtipo se efectuará 
mediante ecocardiografía de contraste, análisis de 
autoinmunidad, serología de virus hepatotropos y 
serología VIH. En el caso de historia familiar de HTP, 
o cuando se sospeche esta posibilidad, se aconseja 
efectuar estudio de mutaciones del gen BMPR23-6. 

El diagnóstico de enfermedad veno-oclusiva pul-

monar o de hemangiomatosis capilar pulmonar se 
basará en datos clínicos, capacidad de difusión de 
monóxido de carbono muy reducida, hipoxemia gra-
ve y hallazgos compatibles en la tomografía de alta 
resolución6. También puede diagnosticarse por la 
presencia de mutaciones del gen EIF2AK47. 

Para la evaluación pronóstica se emplea un con-
junto de variables relacionadas con la superviven-
cia1. Para el seguimiento, se recomienda que los pa-
rámetros clínicos y los de realización más sencilla 
(clase funcional, prueba de marcha de 6 minutos, 
electrocardiograma y analítica) se evalúen cada 3-6 
meses, mientras que los de mayor complejidad se 
valorarán cada 6-12 meses8, o cuando exista deterio-
ro clínico [I, C]. 

 

Recuadro 1. Otros signos ecocardiográficos que indican hipertensión pulmonar3. 
 

Ventrículos  
- Relación del diámetro VD/VI basal >1 
- Aplanamiento del septum interventricular (índice de excentricidad del VI > 1,1 en sístole o diástole 
- Hipertrofia pared libre ventricular derecha mayor 5 mm 

Arteria pulmonar 
- Tiempo de aceleración del flujo en tracto de salida del VD < 105 ms o muesca mesosistólica, o ambas 
- Velocidad máxima de regurgitación pulmonar > 2,2 m/s  
- Diámetro de la arteria pulmonar > 25 mm 

Vena cava inferior 
- Diámetro > 21 mm, con disminución del colapso inspiratorio (< 50% en inspiración profunda o < 20% 

en inspiración normal 
Aurícula derecha 

- Área telesistólica de aurícula derecha > 18 cm2 
VD, ventrículo derecho; VI, ventrículo izquierdo 

 

 

 
Figura 1. Clasificación de la clase de recomendación y el nivel de evidencia, según las guías de práctica clínica. 
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Evaluación pronóstica en la hiperten-
sión arterial pulmonar3 
Antes de comenzar el tratamiento se de-
be establecer el perfil de riesgo de los 
pacientes (Tabla 4). 
 
Hipertensión pulmonar asociada a 
enfermedad cardíaca izquierda  
La HTP asociada a enfermedad cardíaca 
izquierda es la causa más común de hi-
pertensión pulmonar y se halla tanto en 
pacientes con insuficiencia cardíaca con 
función sistólica reducida como preser-
vada; además, en la disfunción diastólica 
del ventrículo izquierdo, la enfermedad 
cardíaca valvular, obstrucción congéni-
ta/adquirida del tracto de entrada/salida 
del ventrículo izquierdo y miocardiopa-
tías congénitas, y en la estenosis congé-
nita o adquirida de las venas pulmonares9-11. Sus me-
canismos fisiopatológicos se muestran en la figura 
2. 
 
Recomendaciones para el cateterismo cardíaco 

derecho en pacientes con hipertensión pulmonar 
asociada a enfermedad cardíaca izquierda1 
- En pacientes con HTP asociada a enfermedad car- 

díaca (grupo 2) o enfermedad pulmonar (grupo 3) 
si se va a considerar trasplante de órgano [I, C]. 

Tabla 4. Estimación del riesgo en pacientes con hipertensión arterial pulmonar3. 
 

Determinante del pronóstico 
Perfil de riesgo 

Bajo Intermedio Alto 
Signos clínicos de insuficiencia 
cardíaca derecha Ausentes Ausentes Presentes 

Progresión de los síntomas No Lenta Rápida 
Síncope No Ocasional Repetido 
Clase funcional (NYHA) I-II III IV 
Distancia recorrida en 6MWT 
(metros) > 440 165-440 < 165 

Prueba de esfuerzo  
cardiopulmonar 

VO2 máx > 15 ml/kg/min 
(> 65% ref.) 

VE/VCO2 < 36 

VO2 máx 11-15 ml/kg/min 
(35-65% ref.) 

VE/VCO2 36-44,9 

VO2 máx < 11 ml/kg/min 
(< 35% ref.) 

VE/VCO2 ≥ 45 

BNP  
NT-proBNP 

BNP < 50 ng/l 
NT-proBNP < 300 ng/l 

BNP 50-300 ng/l 
NT-proBNP 300-1400 ng/l 

BNP > 300 ng/l 
NT-proBNP >1400 ng/l 

Técnicas de Imagen (ETT, RMC) Área de AD < 18 cm2 
Sin derrame pericárdico 

Área de AD 18-26 cm2 
Derrame pericárdico míni-

mo o ausente 

Área de AD > 26 cm2 
Derrame pericárdico 

Hemodinámica 
Presión en AD < 8 mmHg 

IC > 2,5 L/min/m2 
SvO2>65% 

Presión en AD 8-14 mmHg 
IC 2,0-2,4 L/min/m2 

SvO2 60-65% 

Presión en AD > 14 mmHg 
IC < 2 L/min/m2 

SvO2 < 60% 
6MWT, siglas en inglés de prueba de la marcha de 6 minutos; AD, aurícula derecha; BNP, péptido natriurético cerebral; ETT, 
ecocardiografía transtorácica; IC, índice cardíaco; NT-proBNP: prohormona N-terminal del péptido natriurético cerebral; 
NYHA, New York Heart Association; RMC, resonancia magnética cardíaca; SvO2, saturación de oxígeno en sangre venosa 
mezclada; VE/VCO2, relación entre ventilación minuto y producción de CO2; VO2 máx, consumo máximo de oxígeno 

 

 
 

 

 

 
 

Figura 2. Mecanismos fisiopatológicos de la hipertensión pulmonar 
secundaria a enfermedad cardíaca izquierda. 

PCP, presión capilar pulmonar 
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- Cuando la medición de la presión capilar pulmo-
nar no es confiable, debería considerarse catete-
rismo izquierdo para medir la presión de fin de 
diástole del ventrículo izquierdo [IIa, C].     

- El cateterismo derecho podría ser considerado 
en pacientes con sospecha de HTP asociada a en-
fermedad cardíaca izquierda o pulmonar, para 
ayudar al diagnóstico diferencial y apoyar deci-
siones terapéuticas [IIb, C].  

 
Recomendaciones para pruebas de vasorreactivi-
dad pulmonar en la HTP asociada a enfermedad 
cardíaca izquierda1 
La importancia de la prueba de reactividad vascular 
en este tipo de pacientes, no está establecida excep-
to, para candidatos a trasplante cardíaco o asistencia 
ventricular izquierda [III, C].    

En individuos que tras la realización de ETT se 
constata HTP, se deben identificar factores que in-
crementan el riesgo para presentar enfermedad car-
díaca izquierda7,12 : 
- Menores de 60 años. 
- Enfermedad valvular significativa. 
- Fracción de eyección ventricular izquierda baja. 
- Evidencia indirecta de elevación de las presiones 

de llenado ventricular izquierdo (disfunción dias-
tólica, hipertrofia ventricular izquierda, dilatación 
de la aurícula izquierda). 

- Comorbilidades que causan afección cardíaca 
izquierda (hipertensión arterial, diabetes melli-
tus, enfermedad coronaria, obesidad, miocardio-
patías). 

- BNP o NT-proBNP marcadamente elevados. 
 

Barnett y Selby12, consideran la edad menor de 
60 años como un factor de riesgo para el desarrollo 
de HTP asociada a enfermedad cardíaca izquierda, 
lo cual contrasta con las guías de práctica clínica 
actuales; pues la edad mayor de 65 años, incluso en 
pacientes con función sistólica preservada, constitu-

ye es un factor de riesgo de padecer de enfermedad 
cardíaca izquierda3.   

Estos autores12, proponen un algoritmo para la 
realización del cateterismo cardíaco derecho en la 
HTP, en base a los factores de riesgo mencionados: 
a) en pacientes con 1-2 factores y causa probable de 
enfermedad cardíaca izquierda, y b) en el grupo de 
enfermos con 3 o más de estos factores y presencia 
de cardiopatía izquierda.          

 
Recomendaciones de tratamiento de la hiperten-
sión pulmonar asociada a enfermedad cardíaca 
izquierda1 
- Optimizar tratamiento de la enfermedad subya-

cente antes de considerar la evaluación de la HTP 
asociada a enfermedad cardíaca izquierda [I, B]. 

- Identificar otras causas de HTP (EPOC, trombo-
embólica crónica, apnea del sueño) y tratarlas, 
antes de considerar la HTP asociada a enferme-
dad cardíaca izquierda. Evaluar la presión pul-
monar en estado de volemia óptimo [I, C]. 

- Remitir a un centro de referencia a los pacientes 
con HTP y enfermedad cardíaca izquierda con un 
componente precapilar grave (alto gradiente dias-
tólico o elevada resistencia vascular pulmonar, o 
ambos), para evaluación adicional y decisión de 
tratamiento individualizado [IIa, C].   

- El uso de terapias aprobadas para la HTP no está 
recomendado en pacientes donde su causa es la 
enfermedad cardíaca izquierda [III, C]. 

 
HTP asociada a enfermedades respiratorias, hi-
poxemia, o ambas 
La ETT es la exploración de elección para la detec-
ción de HTP [I, C], aunque su precisión en pacientes 
con enfermedad respiratoria avanzada es baja. Está 
indicada si se sospecha HTP significativa o para des-
cartar cardiopatía izquierda. 

El diagnóstico definitivo de HTP se establece me-
diante cateterismo cardíaco derecho (Tabla 5). Sus 

Tabla 5. Clasificación hemodinámica de la hipertensión pulmonar asociada a enfermedades respiratorias3. 
 

Enfermedades respiratorias Características hemodinámicas 

EPOC/FPI/CFPE sin HTP PAPM < 25 mmHg 
EPOC/FPI/CFPE con HTP PAPM ≥ 25 mmHg 

EPOC/FPI/CFPE con HTP grave PAPM > 35 mmHg o PAPM ≥ 25 mmHg en presencia de bajo gasto cardíaco 
(índice cardíaco < 2,5 L/min, no explicable por otras causas) 

CFPE, combinación de fibrosis pulmonar y enfisema; EPOC, enfermedad pulmonar obstructiva crónica; FPI, 
fibrosis pulmonar idiopática; PAPM, presión arterial pulmonar media  
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indicaciones son13: 
1. Diagnóstico adecuado o exclusión de HTP en 

pacientes con indicación de tratamiento quirúrgi-
co (trasplante, reducción de volumen pulmonar). 

2. Sospecha de HAP o HTP tromboembólica crónica 
concomitantes.  

3. Episodios repetidos de insuficiencia cardíaca 
derecha. 

4. ETT no concluyente en casos con alta sospecha 
de HTP. 

 
Hipertensión pulmonar tromboembólica crónica 
(HTPTEC) 
Este grupo incluye procesos de etiopatogenia varia-
da: enfermedades hematológicas, enfermedades sis-
témicas, trastornos metabólicos y un grupo miscelá-
neo de procesos. Su diagnóstico es difícil, por lo que 
se aconseja la atención en centros con experiencia 
en HTP. Se establece por la presencia de trombosis 
pulmonar y HTP precapilar, tras más de 3 meses de 
tratamiento anticoagulante correcto. El algoritmo 
diagnóstico de la HTPTEC tiene 2 componentes: el 
hemodinámico, mediante cateterismo cardíaco de-
recho, y la localización de las lesiones trombóticas 
mediante técnicas de imagen (angiotomografía y 
angiografía pulmonar selectiva de sustracción digi-
tal)3. 

Actualmente no se ha aprobado tratamiento es-
pecífico para este grupo de pacientes. 
 
 
ORGANIZACIÓN ASISTENCIAL 
Las formas no secundarias de HTP (grupos 1, 4 y 5) 
son enfermedades poco prevalentes y graves, que 
requieren procedimientos complejos para su diag-
nóstico y tratamiento. Existe consenso en que los 
pacientes con enfermedades de estas características 
deben atenderse en unidades de referencia con ex-
periencia en la enfermedad1,14.  

En el año 2008, la Sociedad Española de Neumo-
logía y Cirugía Torácica, y la Sociedad Española de 
Cardiología, elaboraron un documento de consenso 
en el que se propuso para España una organización 
asistencial para la atención de los pacientes con 
HTP basada en unidades expertas en esta enferme-
dad que interactúan en red con centros de ámbito 
local14.  

 
Recomendaciones para las unidades expertas en 
hipertensión pulmonar 
- Disponibilidad de un equipo multidisciplinar de 

profesionales [I, C]. 

- Seguimiento de más de 50 pacientes con HAP o 
HTPTEC, idealmente más de 200 [IIa, C]. 

- Recibir más de 24 casos nuevos al año con el 
diagnóstico de HAP o HTPTEC [IIa, C]. 

- Efectuar más de 20 cateterismos cardíacos dere-
chos con prueba vasodilatadora al año [IIa, C]. 

 
 
TRATAMIENTO 
 
Medidas generales y de soporte1 
1. Diuréticos: Indicados ante signos clínicos de fra-

caso ventricular derecho y retención hídrica [I, 
C]. Se emplean diuréticos de asa o antagonistas 
de la aldosterona. 

2. Se recomienda anticoagulación con antagonistas 
de la vitamina K en la HAP idiopática, hereditaria 
o debida a anorexígenos [IIb, C].  

3. Es aconsejable la oxigenoterapia si la presión 
arterial de oxígeno es menor de 60 mmHg [I, C]. 
También puede considerarse para la corrección 
de la desaturación durante el ejercicio.  

4. Se recomienda seguimiento regular de los niveles 
de hierro y administrar suplementos en caso ne-
cesario.  

 
Tratamiento especifico 
Los bloqueadores de los canales de calcio (Tabla 
6) se administran por vía oral y están indicados en 
pacientes con HAP idiopática y prueba vasodilata-
dora positiva en clase funcional II-III de los New 
York Heart Association [I, C]1-3.  

Los antagonistas de los receptores de la endoteli-
na se administran por vía oral. Ambrisentán y bo-
sentán pueden producir toxicidad hepática, por lo 
que es obligatorio el control mensual de las enzimas 
hepáticas. Con macitentán se recomienda medir 
periódicamente el nivel de hemoglobina por el ries-
go de anemia15. 

Los inhibidores de la fosfodiesterasa 5 se admi-
nistran por vía oral, al igual que el riociguat, que es 
el único estimulador de la guanilato ciclasa soluble 
que se encuentra disponible en la actualidad. La 
administración conjunta de estos dos grupos farma-
cológicos está contraindicada3. 

Dentro de los análogos de la prostaciclina se en-
cuentran el epoprostenol (se administra por vía en-
dovenosa en infusión continua), iloprost (inhalado), 
treprostinil (vía subcutánea por bomba de microin-
fusión continua e inhalado) y beraprost (vía oral), 
disponible países asiáticos y España16. Además, se-
lexipag, un agonista de los receptores de prostaci-
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clina que se administra por vía oral, ha demostrado 
retrasar el deterioro clínico en los pacientes afecta-
dos y disminuir la mortalidad por cualquier causa17.   
 
Tratamientos invasivos 
Septostomía auricular: Está indicada en pacientes en 
clase funcional IV, con fallo del ventrículo derecho y 
síncope18, o como tratamiento puente en espera de 
trasplante [IIb, C]. Es el escalón terapéutico previo 
en los países donde se realiza este tipo de procedi-
miento quirúrgico, que se efectúa en centros con ex- 
periencia y debe evitarse en pacientes con presión 
de aurícula derecha >20 mmHg o con saturación 
arterial de oxígeno <85% respirando aire ambiente. 
En Cuba constituye el último paso para enfrentar 
esta enfermedad y, en este tipo de pacientes, tiene 
alto riesgo de complicaciones y letalidad.   

La septostomía auricular representa una estrate-
gia adicional en el tratamiento del fallo ventricular 

derecho, en pacientes con HAP grave. Varias razo-
nes justifican su uso19-21:  
- Impacto deletéreo de la insuficiencia ventricular 

derecha en la sobrevida de los pacientes. 
- Disparidad en la disponibilidad de los nuevos 

fármacos en el mundo. A pesar del indudable be-
neficio en cuanto a la capacidad de esfuerzo y la 
calidad de vida logrados por el tratamiento far-
macológico  el impacto real en la supervivencia 
es cuestionable. La mayoría de los pacientes con 
HAP aún progresan inexorablemente a insufi-
ciencia cardíaca y, eventualmente, fallecen. 

- El acceso limitado al trasplante pulmonar. 
 

Trasplante pulmonar: Está indicado en pacientes 
jóvenes sin comorbilidad asociada, cuando no existe 
respuesta al máximo tratamiento médico3 [I, C], y es 
la estrategia terapéutica de elección en la enferme-
dad veno-oclusiva pulmonar y la hemangiomatosis 

Tabla 6. Fármacos aprobados para el tratamiento de la hipertensión pulmonar1-3,15-17. 
 

Enfermedades respiratorias Dosis CF - NYHA y  
Recomendación* 

Bloqueadores de los canales de calcio   
   Nifedipino 120-240 mg/día II-III [I, C] 
   Diltiazem  240-720 mg/día II-III [I, C] 
   Amlodipino  20 mg/día II-III [I, C] 
Antagonistas de los receptores de la endotelina   
   Ambrisentán 5-10 mg/día II-III [I, A] y IV [IIb, C] 
   Bosentán 125 mg c/12 horas II-III [I, A] y IV [IIb, C] 
   Macitentán 10 mg/día II-III [I, B] y IV [IIb, C] 
Inhibidores de la fosfodiesterasa 5   
   Sildenafilo      20 mg c/8 horas II-III [I, A] y IV [IIb, C] 
   Tadalafilo    40 mg/día II-III [I, B] y IV [IIb, C] 
Estimulador de la guanilato ciclasa soluble   
   Riociguat 2.5 mg c/8 horas II-III [I, B] y IV [IIb, C] 
Análogos de la prostaciclina    
   Epoprostenol 20-40 ng/kg/min III-IV [I, A] 
   Iloprost 2.5-5 µg c/3-4 horas III [I, B] y IV [IIb, C] 

   Treprostinil Subcutáneo 20-80 ng/kg/min III [I, B] y IV [IIb, C] 
Inhalado 54 µg c/6 horas III [I, B] y IV [IIb, C] 

   Beraprost 60-180 mcg después 
de las comidas III [IIb, B] 

Agonista del receptor de prostaciclina   
   Selexipag 1600 µg c/12 horas II-III [I, B] 
* Clase de recomendación y nivel de evidencia  
CF, clase funcional; NYHA, New York Heart Association  
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capilar pulmonar. 
 
HTP asociada a enfermedades respiratorias, hi-
poxemia, o ambas  
No se recomiendan los vasodilatadores convencio-
nales ni los fármacos específicos de HAP en la EPOC 
con HTP leve-moderada [III, C]22. En la fibrosis pul-
monar idiopática está contraindicado el uso de am-
brisentán y riociguat [III, A]. Los pacientes con en-
fermedad respiratoria y HTP grave deben ser remi-
tidos a un centro especializado en ambos procesos 
para un tratamiento individualizado [I, C]3.  

El tratamiento de elección para pacientes con 
EPOC o enfermedades pulmonares intersticiales y 
una HTP asociada, que presentan hipoxemia, es la 
oxigenoterapia a largo plazo. Los pacientes con HTP 
desproporcionada debida a enfermedades pulmona-
res —caracterizada por una disnea no suficientemen-
te explicada por las alteraciones mecánicas pulmo-
nares y con una PAPM ≥ 40-45 mmHg— deben ser 
remitidos a centros especializados y deben incorpo-
rarse a ensayos clínicos de tratamientos farmacoló-
gicos específicos para la HAP. En la actualidad se 
desaconseja el uso de un tratamiento dirigido a la 
HAP en pacientes con EPOC o enfermedades pul-
monares intersticiales y una PAPM >40 mmHg, pues- 
to que no hay datos sistemáticos relativos a su segu-
ridad o eficacia1.  

 
Hipertensión pulmonar tromboembólica crónica  
Para este tipo de HTP existen 3 opciones terapéuti-
cas:   
a) Tratamiento quirúrgico: La endarterectomía pul-

monar es el tratamiento de elección [I, C]; puede 
lograr la curación de la HTPTEC y es apropiada 
en más del 60% de los casos. Todo paciente diag-
nosticado de HTPTEC debería ser evaluado para 
la posible indicación de este procedimiento tera-
péutico en un centro con experiencia, por parte 
de un equipo multidisciplinario que incluya un 
cirujano especializado [I, C]23,24.  

b) Tratamiento médico: Está indicada anticoagula-
ción indefinida, incluso tras la endarterectomía 
pulmonar [I, C]. Se recomienda el uso de antago-
nistas de la vitamina K, ya que no hay evidencia 
con el uso de los anticoagulantes orales directos. 
Actualmente, el único fármaco específico con in-
dicación para la HTPTEC es Riociguat [I, B]25. 
También se han demostrado efectos beneficiosos 
con macitentán26 y, de forma parcial, con bosen-
tán27. El tratamiento farmacológico está indicado 
en pacientes con HTP persistente tras la endarte-

rectomía pulmonar y en quienes un comité mul-
tidisciplinario experto ha desestimado la cirugía 
[I, B]. 

c) Angioplastia pulmonar: La angioplastia pulmonar 
con balón es un procedimiento reciente con 
buenos resultados en pacientes con lesiones obs-
tructivas no accesibles mediante endarterectomía 
pulmonar28,29, aunque la evidencia disponible es 
todavía escasa30. Este procedimiento solo debe 
realizarse en centros con amplia experiencia en 
HTPTEC, una vez se haya desestimado el trata-
miento quirúrgico3. 

 
Objetivos del tratamiento 
Alcanzar una situación de bajo riesgo de mortalidad 
[I, C]. El perfil de bajo riesgo implica buena toleran-
cia al esfuerzo, calidad de vida y función ventricular 
derecha. El riesgo se definirá al inicio, antes de em-
pezar el tratamiento, y en los seguimientos periódi-
cos [I, C]3. 

Aproximación inicial: Incluye las medidas genera-
les y el tratamiento de soporte (Figura 3, material 
suplementario). El diagnóstico hemodinámico con 
prueba vasodilatadora debe efectuarse en una uni-
dad experta en HTP [I, B], ya que el resultado contri-
buirá a definir el perfil de riesgo y establecer la pau-
ta de tratamiento3. 

Tratamiento inicial: En pacientes con respuesta 
vasodilatadora positiva se iniciará tratamiento con 
bloqueadores de los canales de calcio a dosis ele-
vadas. Si a los 3 meses la respuesta clínica es inade-
cuada se emplearán otros fármacos específicos. 

En los pacientes con riesgo bajo o intermedio con 
respuesta vasodilatadora negativa se iniciará trata-
miento con fármacos específicos en monoterapia o 
combinados. Los antagonistas de los receptores de 
la endotelina, los inhibidores de la fosfodiesterasa 5 
y los estimuladores de la guanilato ciclasa soluble 
en monoterapia han demostrado eficacia en pacien-
tes en clase funcional II y III. Los fármacos prosta-
noides solo han sido evaluados en pacientes en 
clase funcional III. La elección del fármaco se basará 
en la vía de administración, el perfil de seguridad, la 
posible interacción con otros fármacos, las comorbi-
lidades, la cantidad y la calidad de las evidencias 
disponibles, las preferencias del paciente, la expe-
riencia del médico y el coste3. 

Si se opta por el tratamiento combinado de inicio, 
la única combinación que ha demostrado ser supe-
rior al tratamiento con monoterapia es la de ambri-
sentán y tadalafilo [I, B]31. 

En los pacientes con perfil de riesgo alto o en cla-

http://www.revcorsalud.sld.cu/index.php/cors/article/downloadSuppFile/728/364
http://www.revcorsalud.sld.cu/index.php/cors/article/downloadSuppFile/728/364
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se funcional IV, el tratamiento de elección es epo-
prostenol intravenoso [I, A]32. Existen evidencias de 
que su uso combinado con uno o 2 fármacos es efi-
caz [IIa, C]33. 
 
Valoración de la respuesta terapéutica 
Se evaluará la respuesta al tratamiento a los 3-4 me-
ses [I, C]. Si no es favorable, se añadirá un segundo 
o tercer fármaco y se considerará referir al paciente 
para evaluación de trasplante pulmonar1. Todos los 
pacientes se citarán periódicamente en una unidad 
experta en HTP, de acuerdo a la gravedad de la en-
fermedad; pero no debe ser superior a los 6 meses, 
incluso en aquellos con respuesta clínica satisfacto-
ria1. 
 
 
RESPUESTA TERAPÉUTICA 
Es el concepto de suficiencia de la respuesta al tra-
tamiento inicial.  
 
Respuesta clínica suficiente 
Estado clínico estable y satisfactorio, que incluye: 
- Ausencia de signos clínicos de insuficiencia del 

ventrículo derecho34. 
- Clase funcional de la OMS I-II estable, sin sínco-

pes. 
- Distancia recorrida en 6 minutos > 500 metros33,34, 

según las características del paciente individual. 
- Consumo máximo de oxígeno (VO2) > 15 ml/min/ 

kg35,36. 
- Concentraciones plasmáticas normales o casi 

normales de los péptidos natriuréticos (BNP y 
NT-proBNP)37,38. 

- Ausencia de derrame pericárdico39. 
- Desplazamiento sistólico del plano anular tricus-

pídeo > 2 cm40. 
- Presión auricular derecha < 8 mmHg. 
- Índice cardíaco > 2,5 L/min/m2 34,35,40,41. 
 
Respuesta clínica insuficiente 
a) Estado clínico definido estable y no satisfactorio; 

o sea, aun estando estable, no ha alcanzado la 
condición que el propio paciente y el médico en-
cargado de su tratamiento consideran deseable. 
No se cumplen algunos de los límites antes des-
critos para la situación estable y satisfactoria. 

b) Estado clínico definido inestable y en deterioro:  
- Progresión de síntomas y signos de insuficien-

cia del ventrículo derecho. 
- Empeoramiento de la clase funcional de la 

OMS; es decir, el paso de la clase II a la III, o 
de la III a la IV. 

- Distancia recorrida en 6 min < 300 m41.  
- Consumo máximo de oxígeno (VO2) < 12 ml/ 

min/kg35. 
- Concentraciones plasmáticas de BNP/NT-

proBNP crecientes37,38.  
- Signos de derrame pericárdico39. 
- Desplazamiento sistólico del plano anular tri-

cúspideo < 1,5 cm40. 
- Presión auricular derecha ≥ 15 mmHg. 
- Índice cardíaco < 2 L/min/m2 y en descenso33, 

34,41,42.  
- Pacientes que inicialmente se encontraban en 

clase funcional IV de la OMS y no presentan 
mejoría rápida para pasar a una clase funcio-
nal III o menor. 

 
Signos clínicos de alarma 
- Incremento del edema o necesidad de aumentar 

el tratamiento diurético.  
- Aparición o aumento de la frecuencia/gravedad 

de la angina, que puede ser un signo de disfun-
ción del ventrículo derecho. 

- Aparición o aumento de la frecuencia de sínco-
pes, que es un signo de muy mal pronóstico y re-
quiere atención inmediata, pues anuncia una in-
suficiencia cardíaca con bajo gasto. En esta situa-
ción pueden presentarse arritmias supraventricu-
lares que contribuyen al deterioro clínico. 

 
 
CONCLUSIONES 
 
El estudio de la epidemiología de la hipertensión 
pulmonar ha experimentado un notable desarrollo 
con los resultados de los registros americanos y 
europeos. Informes iniciales exponían que esta en-
fermedad afectaba a pacientes jóvenes, pero en re-
gistros y consensos actuales la hipertensión pulmo-
nar constituye un importante problema sanitario 
que implica a todos los grupos etarios, con predo-
minio en ancianos, y una prevalencia mundial apro-
ximada de 1%, que aumenta a 10% en mayores de 65 
años. Las cardiopatías izquierdas y las enfermeda-
des pulmonares constituyen su causa más frecuente.  

La hipertensión arterial pulmonar sin tratamiento 
es causa de insuficiencia cardíaca, incapacidad fun-
cional y muerte temprana. 

En Cuba, de los fármacos específicos que existen, 
sólo se cuenta con los inhibidores de la fosfodieste-
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rasa 5. Tampoco hay datos epidemiológicos dispo-
nibles; pero, en la práctica, es evidente el incremen-
to del número de pacientes remitidos con sospecha 
clínica de la enfermedad, por lo que es imprescindi-
ble la organización y protocolización de su estrate-
gia terapéutica, en aras de garantizarles mejor cali-
dad de vida y una mayor supervivencia. 
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