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Hipertensión Pulmonar Primaria  
“El problema clínico”

• Enfermedad progresiva, letal

• Diagnóstico difícil y crítico

• Al momento del diagnóstico, la enfermedad es avanzada

• No todas la HTP son iguales. HTPI subclase de la HTAP

• Hipertensión pumonar = presiones elevadas 

• Es una observación y no un diagnóstico

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar

D’Alonzo G. D’Alonzo G. Ann Intern MedAnn Intern Med 1991; 1151991; 115:: 343343--349349

•• Mujer 38 añosMujer 38 años

•• HTP severaHTP severa

•• CF IIICF III

Caso clínico Caso clínico (resumen)(resumen)

•• TVRP negativoTVRP negativo

•• Fallo de VD Fallo de VD (3 internaciones entre enero y febrero 2006)(3 internaciones entre enero y febrero 2006)

•• Distancia al 6’ wt: 192 mDistancia al 6’ wt: 192 m

•• Insuficiencia respiratoria tipo IInsuficiencia respiratoria tipo I

Presión media la arteria pulmonar >25 mmHg en reposo o > 30 Presión media la arteria pulmonar >25 mmHg en reposo o > 30 
mmHg en ejercicio, PCP < 15 mmmHg con exclusión de:mmHg en ejercicio, PCP < 15 mmmHg con exclusión de:

IntroducciónIntroducción

Definición clínicaDefinición clínica

Hipertensión Pulmonar PrimariaHipertensión Pulmonar PrimariaHipertensión Pulmonar PrimariaHipertensión Pulmonar Primaria

•• Enfermedades cardíacasEnfermedades cardíacas

•• Enfermedades respiratoriasEnfermedades respiratorias

•• Tromboembolismo de pulmón crónicoTromboembolismo de pulmón crónico

Richs S, 1987Richs S, 1987
OMS, Evian 1998OMS, Evian 1998

OMS, Venecia, 2003OMS, Venecia, 2003

Richs S, 1987Richs S, 1987
OMS, Evian 1998OMS, Evian 1998

OMS, Venecia, 2003OMS, Venecia, 2003
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Hipertensión Pulmonar PrimariaHipertensión Pulmonar PrimariaHipertensión Pulmonar PrimariaHipertensión Pulmonar Primaria

DiagnósticoDiagnóstico

Síntomas (%)Síntomas (%) InicialesIniciales Al diagnósticoAl diagnóstico

•• Disnea progresivaDisnea progresiva 6060 9898
•• FatigabilidadFatigabilidad 1919 7373
•• Dolor torácico al esfuerzoDolor torácico al esfuerzo 77 4747
•• PrePre síncopesíncope 55 4141

Rich S, Danzker DR et alRich S, Danzker DR et al
Ann Intern Med  Ann Intern Med  1987;107:  2161987;107:  216--223223

Rich S, Danzker DR et alRich S, Danzker DR et al
Ann Intern Med  Ann Intern Med  1987;107:  2161987;107:  216--223223

•• PrePre--síncopesíncope 55 4141
•• Edema de piernasEdema de piernas 33 3636
•• PalpitacionesPalpitaciones 55 3333
•• TosTos -- 3030
•• MareosMareos 1010 2020
•• Fenómeno de RaynaudFenómeno de Raynaud 55 1010
•• HemoptisisHemoptisis -- 1010

Hipertensión Pulmonar PrimariaHipertensión Pulmonar PrimariaHipertensión Pulmonar PrimariaHipertensión Pulmonar Primaria

•• Latido paraesternal por HVDLatido paraesternal por HVD
•• Latido sistólico en 2º EIILatido sistólico en 2º EII

O d A i t l lO d A i t l l

DiagnósticoDiagnóstico

SignosSignos

•• Onda A prominente en pulso venoso yugularOnda A prominente en pulso venoso yugular
•• Componente pulmonar del 2º ruido Componente pulmonar del 2º ruido 

aumentado (93%) y desdobladoaumentado (93%) y desdoblado
•• 4º ruido ventrículo derecho4º ruido ventrículo derecho
•• Click de eyección pulmonarClick de eyección pulmonar
•• Regurgitación tricuspídea (40%)Regurgitación tricuspídea (40%)

Hipertensión Pulmonar PrimariaHipertensión Pulmonar PrimariaHipertensión Pulmonar PrimariaHipertensión Pulmonar Primaria

•• Radiografía de tóraxRadiografía de tórax

•• ElectrocardiogramaElectrocardiograma

DiagnósticoDiagnóstico

Evaluación diagnóstica Evaluación diagnóstica (1)

•• Pruebas de función pulmonarPruebas de función pulmonar

•• Serología para colagenopatíasSerología para colagenopatías

•• Serología HIVSerología HIV

•• Hormonas tiroideasHormonas tiroideas

•• Función hepáticaFunción hepática

•• Ácido úrico, BNP, troponinaÁcido úrico, BNP, troponina

•• TACAR de tóraxTACAR de tórax

DiagnósticoDiagnóstico

Evaluación diagnóstica Evaluación diagnóstica (2)

Hipertensión Pulmonar IdiopáticaHipertensión Pulmonar IdiopáticaHipertensión Pulmonar IdiopáticaHipertensión Pulmonar Idiopática

•• Ecocardiograma DopplerEcocardiograma Doppler

•• Centellograma Ventilación / PerfusiónCentellograma Ventilación / Perfusión

•• Angiotomografía / Angiorresonancia MNAngiotomografía / Angiorresonancia MN

•• Cateterismo cardíaco derecho con TVRPCateterismo cardíaco derecho con TVRP

•• Angiografía pulmonarAngiografía pulmonar

Radiografía de Tórax

Normal en el 6% de los casos

Arco medio prominente (90%)

Agrandamiento hiliar bilateral

Atenuación o afinamiento de las ramas periféricas

Hiperclaridad difusa

Crecimiento de cavidades derechas
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Ecocardiograma

Dilatación de cavidades derechas
Hipertrofia y alteraciones de la contractilidad del ventrículo 
derecho
Movimiento paradójico del septo interventricular
Presencia y grado de insuficiencia valvularPresencia y grado de insuficiencia valvular
Permite excluir otras causas cardíacas de hipertensión 
pulmonar
Estimación no invasiva de la presión pulmonar
Puede detectar trombos centrales
Permite monitorizar la respuesta a largo plazo del 
tratamiento

Hipertensión arterial pulmonar
Dilatación de cavidades derechas
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Tomografía Computada de Tórax

Indicaciones

Capacidad pulmonar total inferior al 70 % del predicho

DLCO inferior al 50 % del predicho

Sospecha de tromboembolismo pulmonar crónico

Pruebas de función pulmonar en 
Hipertensión Pulmonar Primaria

FVC, FEV1 y TLC normales

DLCO disminuida (40%)DLCO disminuida (40%)

La disminución de la DLCO no se correlaciona con la 
magnitud de la hipertensión pulmonar

La disminución de la DLCO correlaciona con el 
desarrollo de desaturación durante la actividad física

Dantzker DR. J Clin Invest 1979; 64: 1050-5

Hipertensión Pulmonar PrimariaHipertensión Pulmonar PrimariaHipertensión Pulmonar PrimariaHipertensión Pulmonar Primaria
Prueba de marcha de 6 Prueba de marcha de 6 minutosminutos
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Hipertensión Pulmonar PrimariaHipertensión Pulmonar PrimariaHipertensión Pulmonar PrimariaHipertensión Pulmonar Primaria

•• PCOPCO22 ⊥⊥ o   o   ↓↓

•• HipoxemiaHipoxemia

Intercambio de gasesIntercambio de gases

→→ Alteración V / QAlteración V / Q

→→ Shunt intrapulmonarShunt intrapulmonar

→→ ↓↓ PvOPvO22
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Hipertensión Pulmonar PrimariaHipertensión Pulmonar PrimariaHipertensión Pulmonar PrimariaHipertensión Pulmonar Primaria

•• Presión arterial pulmonarPresión arterial pulmonar
•• Presión auricular derechaPresión auricular derecha
•• Presión capilar pulmonar Presión capilar pulmonar 

DiagnósticoDiagnóstico

Cateterismo cardíacoCateterismo cardíaco

Parámetros medidosParámetros medidos

p pp p
•• VolumenVolumen--minuto cardíaco por termodiluciónminuto cardíaco por termodilución
•• SaOSaO22 y SvOy SvO22

•• Resistencia vascular sistémicaResistencia vascular sistémica
•• Resistencia vascular pulmonarResistencia vascular pulmonar
•• Volumen sistólicoVolumen sistólico

Parámetros calculadosParámetros calculados

Test VRP Test VRP (A para HTPI, E/C para otras HTP)(A para HTPI, E/C para otras HTP)

Terapéutica de la Hipertensión Terapéutica de la Hipertensión Arterial Arterial PulmonarPulmonar
Clase funcional II / III / IVClase funcional II / III / IV

++

Bloq. CaBloq. Ca2+2+

(B para HTPI,(B para HTPI,
E/B para otras HTP)E/B para otras HTP)

Cuidados generalesCuidados generales
Aco (B para HTPI, E/C para otras HTP) Aco (B para HTPI, E/C para otras HTP) ±± diuréticos diuréticos ±± OO22 (E/A) (E/A) ±± digoxinadigoxina

Clase funcional IIIClase funcional III Clase funcional IVClase funcional IV

Respuesta Respuesta 
sostenidasostenida

Epoprostenol crónico EV (A)Epoprostenol crónico EV (A)
Bosentan (B)Bosentan (B)

Treprostinil (B)Treprostinil (B)
Iloprost EV (C)Iloprost EV (C)

ACCP Guidelines, Chest Julio 2004ACCP Guidelines, Chest Julio 2004

SiSi NoNo

ContinuarContinuar
Bloq. CaBloq. Ca2+2+

Antagonistas receptor endotelina Antagonistas receptor endotelina 
(Bosentan) (A)(Bosentan) (A)

oo
Epoprostenol crónico EV (A)Epoprostenol crónico EV (A)

oo
Análogos prostanoidesAnálogos prostanoides

Treprostinil sc (B), Iloprost inh (B), Treprostinil sc (B), Iloprost inh (B), 
Beraprost vo (I)Beraprost vo (I)

Septostomía atrialSeptostomía atrial
±±

Trasplante pulmonarTrasplante pulmonar
Inhibidores PDE Inhibidores PDE -- 55

(Sildenafil) (C)(Sildenafil) (C)
Grado de recomendación en  ( )Grado de recomendación en  ( )

Deterioro oDeterioro o
falta de mejoríafalta de mejoría

Pruebas de vasoreactividadPruebas de vasoreactividad

Red cción de la RVPRed cción de la RVP >> 20 %20 %

Respuesta significativaRespuesta significativa

Hipertensión Pulmonar Hipertensión Pulmonar CrónicaCrónicaHipertensión Pulmonar Hipertensión Pulmonar CrónicaCrónica

Evaluación terapéuticaEvaluación terapéutica

Criterio convencionalCriterio convencional
•• Reducción de la RVP Reducción de la RVP >> 20 % 20 % 
•• Con o sin reducción de la PAPmCon o sin reducción de la PAPm
•• Falta de disminución VM o aumento del 10 %   Falta de disminución VM o aumento del 10 %   

•• Reducción de la PAPm > 10 mmHgReducción de la PAPm > 10 mmHg
•• Nadir < 40 mmHgNadir < 40 mmHg

Nuevo criterio (OMS julio 2004)Nuevo criterio (OMS julio 2004)

0
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RVPRVP
dinas. seg. cmdinas. seg. cm--55

PADPAD
mmHgmmHg

p = 0.04p = 0.04
ΔΔ = = --31.7 31.7 %%

p = 0.04p = 0.04
ΔΔ = = --28.1 28.1 
%%

Mediciones hemodinámicas Mediciones hemodinámicas 
Test de Vasoreactividad Pulmonar con EpoprostenolTest de Vasoreactividad Pulmonar con EpoprostenolTest de Vasoreactividad Pulmonar con EpoprostenolTest de Vasoreactividad Pulmonar con Epoprostenol

0
Basal Dosis máx.

0
Basal Dosis máx.

0

5

Basal Dosis máx.
0

5

Basal Dosis máx.

VMVM
L / minL / min

ICIC
L / min / mL / min / m22

p = 0.04p = 0.04
ΔΔ = 27.7 = 27.7 %%

p = 0.04p = 0.04
ΔΔ = 25 = 25 %%

Test de vasoreactividad pulmonar con NO vs. prostaciclina en Test de vasoreactividad pulmonar con NO vs. prostaciclina en 
hipertensión pulmonar primariahipertensión pulmonar primaria

Test de vasoreactividad pulmonar con NO vs. prostaciclina en Test de vasoreactividad pulmonar con NO vs. prostaciclina en 
hipertensión pulmonar primariahipertensión pulmonar primaria
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Comparación respuesta máxima observada, NO (40 ppm) y prostaciclina (10 ng/kg/min)Comparación respuesta máxima observada, NO (40 ppm) y prostaciclina (10 ng/kg/min)
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Sitbon O.Sitbon O. Am J Respir Crit Care Med Am J Respir Crit Care Med 1995; 151: 3841995; 151: 384--99Sitbon O.Sitbon O. Am J Respir Crit Care Med Am J Respir Crit Care Med 1995; 151: 3841995; 151: 384--99
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Test de vasoreactividad pulmonar con NO vs. iloprost en Test de vasoreactividad pulmonar con NO vs. iloprost en 
hipertensión pulmonar primariahipertensión pulmonar primaria

Test de vasoreactividad pulmonar con NO vs. iloprost en Test de vasoreactividad pulmonar con NO vs. iloprost en 
hipertensión pulmonar primariahipertensión pulmonar primaria

Comparación de los efectos del NO inhalado (40 ppm) vs. iloprost (14Comparación de los efectos del NO inhalado (40 ppm) vs. iloprost (14--17 17 µµg) g) 
en PAP (A), VM (B) y RVP (C) en PAP (A), VM (B) y RVP (C) 
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Línea de identidadLínea de identidad Línea de identidadLínea de identidadLínea de identidadLínea de identidad

Hoeper M. Hoeper M. J Am Coll CardioJ Am Coll Cardiol 2000; 35: 176l 2000; 35: 176--8282Hoeper M. Hoeper M. J Am Coll CardioJ Am Coll Cardiol 2000; 35: 176l 2000; 35: 176--8282
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AA BB CC
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Aerosolized Prostacyclin and Iloprost in Severe Pulmonary Aerosolized Prostacyclin and Iloprost in Severe Pulmonary 
HypertensionHypertension

Aerosolized Prostacyclin and Iloprost in Severe Pulmonary Aerosolized Prostacyclin and Iloprost in Severe Pulmonary 
HypertensionHypertension

Olschewski H. Olschewski H. Ann Intern MedAnn Intern Med 1996; 124: 8201996; 124: 820--824824Olschewski H. Olschewski H. Ann Intern MedAnn Intern Med 1996; 124: 8201996; 124: 820--824824
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Evolución de la RVP en respuesta a test vasodilatador: NO, Iloprost y SildenafilEvolución de la RVP en respuesta a test vasodilatador: NO, Iloprost y Sildenafil
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Ghofrani A.  Ghofrani A.  Ann  Intern  Med  Ann  Intern  Med  2002; 2002; 136: 515136: 515--522522

Angiografía Pulmonar

Confirma o excluye el 
diagnóstico de TEP

Permite establecer la 
localización y extensión 
de los trombos

Historia y examen físicoHistoria y examen físico

Sospecha de hipertensión pulmonarSospecha de hipertensión pulmonar

Exploración funcional respiratoriaExploración funcional respiratoria
Radiografía de tóraxRadiografía de tórax

Restricción moderada a severa Restricción moderada a severa 
infiltrados intersticialesinfiltrados intersticiales

Hipertensión pulmonar secundariaHipertensión pulmonar secundaria

Obstrucción Obstrucción 
HiperinsuflaciónHiperinsuflación

Restricción leve o Restricción leve o 
normalnormal

Enfermedad miocárdica, Enfermedad miocárdica, 
valvular o congénitavalvular o congénita EcocardiogramaEcocardiograma

Ausencia de enfermedad Ausencia de enfermedad 
cardíaca primariacardíaca primaria

Evaluación diagnóstica de Evaluación diagnóstica de 
la hipertensión pulmonarla hipertensión pulmonar
Evaluación diagnóstica de Evaluación diagnóstica de 
la hipertensión pulmonarla hipertensión pulmonar

Hipertensión pulmonar Hipertensión pulmonar 
secundariasecundaria pp

Normal o baja probabilidadNormal o baja probabilidad

Gasometría arterialGasometría arterialHipercapniaHipercapnia

Considerar hipoventilación alveolarConsiderar hipoventilación alveolar
Trastornos respiratorios durante el sueñoTrastornos respiratorios durante el sueño

PaCOPaCO22 normalnormal

Determinar la presencia de hipertensión pulmonarDeterminar la presencia de hipertensión pulmonar
Cuantificar la severidadCuantificar la severidad

Prueba de reactividad vascular pulmonarPrueba de reactividad vascular pulmonar

Cateterismo cardíaco derechoCateterismo cardíaco derecho

Gammagrafía VGammagrafía V--QQAlta probabilidad de TEPAlta probabilidad de TEP
Angiografía o TAC helicoidalAngiografía o TAC helicoidal

Cáneva J , Ossés J. Cáneva J , Ossés J. Arch BronconeumolArch Bronconeumol 2002; 38 (Supl 1): 162002; 38 (Supl 1): 16--2323

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tono vasomotor. Vías metabólicasTono vasomotor. Vías metabólicas

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tono vasomotor. Vías metabólicasTono vasomotor. Vías metabólicas

Humbert,  Humbert,  N  Eng J  Med, Set 2004N  Eng J  Med, Set 2004
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•• Disminuir la mortalidadDisminuir la mortalidad

GeneralesGenerales

Objetivos generales del tratamientoObjetivos generales del tratamiento

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

•• Disminuir  la mortalidadDisminuir  la mortalidad

•• Mejorar la hemodinamia Mejorar la hemodinamia 

•• Mejorar la capacidad de ejercicioMejorar la capacidad de ejercicio

•• Mejorar la calidad de vidaMejorar la calidad de vida

•• Tratamiento médico inespecíficoTratamiento médico inespecífico

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

•• Tratamiento médico específico Tratamiento médico específico 
(patogénico)(patogénico)

•• DigitalDigital

Tratamiento médico inespecíficoTratamiento médico inespecífico

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

•• DiuréticosDiuréticos

•• OxígenoOxígeno

•• Terapia anticoagulanteTerapia anticoagulante

•• Control del tono vasomotorControl del tono vasomotor
-- Bloqueantes cálcicosBloqueantes cálcicos

•• Terapia de la disfunción endotelialTerapia de la disfunción endotelial

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

-- Prostanoides: Prostanoides: -- epoprostenol (EV)epoprostenol (EV)
-- iloprost (Inh)iloprost (Inh)
-- treprostinil (sc, EV, inh)treprostinil (sc, EV, inh)
-- beraprost (vo)beraprost (vo)

-- Bloqueantes de receptor de ETBloqueantes de receptor de ET1 :1 : -- bosentán (vo)bosentán (vo)
-- sitaxsentán (vo)sitaxsentán (vo)
-- ambrisentán (vo)ambrisentán (vo)

-- Inhibidores de PDEInhibidores de PDE5  : 5  : -- sildenafil (vo)  sildenafil (vo)  

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

Bloqueantes cálcicosBloqueantes cálcicos

Rich S. Rich S. N Engl J Med N Engl J Med 1992; 3271992; 327:: 7676--8181

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

Humbert,  Humbert,  N  Eng J  Med, Set 2004N  Eng J  Med, Set 2004
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Bosentán oral: impacto en el test de caminata de 6 minutosBosentán oral: impacto en el test de caminata de 6 minutos
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Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

Rubin,  Rubin,  N  Eng  J  Med  N  Eng  J  Med  20022002
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Proporción de pacientes con deterioro clínicoProporción de pacientes con deterioro clínico

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?
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Rubin,  Rubin,  N  Eng  J  Med  N  Eng  J  Med  20022002BREATHEBREATHE--11

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

Humbert,  Humbert,  N  Eng J  Med, Set 2004N  Eng J  Med, Set 2004

Sildenafil oralSildenafil oral

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

Galié N,  Galié N,  N Eng J Med  N Eng J Med  2005; 353: 21482005; 353: 2148--5757

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

Humbert,  Humbert,  N  Eng J  Med, Set 2004N  Eng J  Med, Set 2004

Dispositivo de aplicación del EpoprostenolDispositivo de aplicación del Epoprostenol

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?
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Tratamiento convencional Tratamiento convencional vsvs epoprostenol en HPPepoprostenol en HPP
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Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

Barst, Barst, N Eng J Med N Eng J Med 19961996Barst, Barst, N Eng J Med N Eng J Med 19961996
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Beraprost oralBeraprost oral

Galiè N. Galiè N. J Am Coll CardiolJ Am Coll Cardiol 2002;39:1496 2002;39:1496 ––502502

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

Beraprost oralBeraprost oral

Barst R. Barst R. J Am Coll CardiolJ Am Coll Cardiol 2003;41:21192003;41:2119--2525

Cambio en la distancia del test de marcha de 6 minutos, basal vs Cambio en la distancia del test de marcha de 6 minutos, basal vs 
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Hipertensión PulmonarHipertensión PulmonarHipertensión PulmonarHipertensión Pulmonar

Terapéutica combinada: bosentan + sildenafilTerapéutica combinada: bosentan + sildenafil

M.M. Hoeper. M.M. Hoeper. Eur Respir JEur Respir J 2004; 24:10072004; 24:1007--10101010

Terapéutica combinada: Iloprost + sildenafilTerapéutica combinada: Iloprost + sildenafil

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar
Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?Tratamiento Farmacológico: ¿Cuál y a quién?

Ghofrani H. Ghofrani H. J Am Coll CardiolJ Am Coll Cardiol 2003; 42: 1582003; 42: 158--6464

Hipertensión PulmonarHipertensión PulmonarHipertensión PulmonarHipertensión Pulmonar

Terapéutica combinada: bosentan + epoprostenolTerapéutica combinada: bosentan + epoprostenol

M. Humbert. M. Humbert. Eur RespirEur Respir J 2004; 24:353J 2004; 24:353--359359BREATHEBREATHE--22

Bosentan + IloprostBosentan + Iloprost
Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar

Am J Respir Crit Care MedAm J Respir Crit Care Med 2006; 174: 12572006; 174: 1257--6363

Bosentan + IloprostBosentan + Iloprost
Tiempo de deterioro clínicoTiempo de deterioro clínico

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar

Am J Respir Crit Care MedAm J Respir Crit Care Med 2006; 174: 12572006; 174: 1257--6363
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Tratamientos combinadosTratamientos combinados

Hipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial PulmonarHipertensión Arterial Pulmonar

TRIUMPHTRIUMPH: treprostinil inhalado + bosentán /sildenafil: treprostinil inhalado + bosentán /sildenafil

VISIONVISION: iloprost inhalado + sildenafil: iloprost inhalado + sildenafilVISIONVISION: iloprost inhalado + sildenafil: iloprost inhalado + sildenafil

FREEDOMFREEDOM: treprostinil oral + bosentán/sildenafil: treprostinil oral + bosentán/sildenafil

COMPASS 1COMPASS 1--22: bosentán + sildenafil: bosentán + sildenafil

Test VRP Test VRP (A para HTPI, E/C para otras HTP)(A para HTPI, E/C para otras HTP)

Terapéutica de la Hipertensión Terapéutica de la Hipertensión Arterial Arterial PulmonarPulmonar
Clase funcional II / III / IVClase funcional II / III / IV

++

Bloq. CaBloq. Ca2+2+

(B para HTPI,(B para HTPI,
E/B para otras HTP)E/B para otras HTP)

Cuidados generalesCuidados generales
Aco (B para HTPI, E/C para otras HTP) Aco (B para HTPI, E/C para otras HTP) ±± diuréticos diuréticos ±± OO22 (E/A) (E/A) ±± digoxinadigoxina

Clase funcional IIIClase funcional III Clase funcional IVClase funcional IV

Respuesta Respuesta 
sostenidasostenida

Epoprostenol crónico EV (A)Epoprostenol crónico EV (A)
Bosentan (B)Bosentan (B)

Treprostinil (B)Treprostinil (B)
Inhalatorio (B) Iloprost EV (C) Inhalatorio (B) Iloprost EV (C) 

ACCP Guidelines, Chest Julio 2004ACCP Guidelines, Chest Julio 2004

SiSi NoNo

ContinuarContinuar
Bloq. CaBloq. Ca2+2+

Antagonistas receptor endotelina Antagonistas receptor endotelina 
(Bosentan) (A)(Bosentan) (A)

oo
Epoprostenol crónico EV (A)Epoprostenol crónico EV (A)

oo
Análogos prostanoidesAnálogos prostanoides

Treprostinil sc (B), Iloprost inh (B), Treprostinil sc (B), Iloprost inh (B), 
Beraprost vo (I)Beraprost vo (I)

Septostomía atrialSeptostomía atrial
±±

Trasplante pulmonarTrasplante pulmonar
Inhibidores PDE Inhibidores PDE -- 55

(Sildenafil) (C)(Sildenafil) (C)
Grado de recomendación en  ( )Grado de recomendación en  ( )

Deterioro oDeterioro o
falta de mejoríafalta de mejoría

Muchas gracias por su Muchas gracias por su 
atenciónatención

36º Congreso Argentino de Medicina 
Respiratoria
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www.aamr.org.arwww.aamr.org.ar
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