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tadores, esteroides, amoxicilina-clavulánico y azi-
tromicina; la evolución clínica, funcional y radioló-
gica es satisfactoria (figuras 3 y 4).

 
COMENTARIO 

  La hipertensión pulmonar (HP) puede presen-
tarse asociada a un número elevado de diferentes 
enfermedades. Las clasificaciones agrupan las pa-
tologías según los mecanismos fisiopatológicos, las 
formas de presentación clínica y las posibilidades 
terapéuticas.

Se clasifica en cinco grupos:

• Hipertensión arterial pulmonar (HAP): idiopá-
tica, heredable, inducida por fármacos y toxinas, 

Varón de 58 años de edad, que acude a su mé-
dico de atención primaria por un cuadro febril, 
aumento de su tos habitual, expectoración ver-
dosa, dolor torácico de características pleuríticas 
en el hemitórax derecho y aumento de su disnea 
habitual. 

No fuma desde hace 7 años y está diagnosti-
cado de enfermedad pulmonar obstructiva cró-
nica (EPOC) grave, con insuficiencia respiratoria 
crónica que precisa oxigenoterapia domiciliaria y 
tratamiento con broncodilatadores y corticoides 
inhalados.

En la exploración física, el paciente está febril 
(38ºC), consciente, orientado, bien hidratado y per-
fundido. Tiene taquipnea (27 rpm) sin cianosis cen-
tral. No presenta ingurgitación yugular. En la auscul-
tación pulmonar hay disminución generalizada del 
murmullo vesicular de forma difusa, con roncus ins-
piratorios en ambos campos pulmonares y crepitan-
tes en la base derecha. En la auscultación cardia-
ca los tonos son rítmicos, a 85 lpm; no se auscultan 
soplos ni extratonos. No se palpan organomegalias 
abdominales y no hay edemas maleolares.

En el hemograma destacan 22.160 leucocitos/
mm3, con 91% de neutrófilos; resto de parámetros 
del hemograma, bioquímica y coagulación norma-
les. La gasometría arterial presenta pH 7,4, pCO2 43, 
pO2 53, HCO3- 26,6, SatO2 87%. Las antigenurias de 
Legionella y Neumococo son negativas.

En la radiografía de tórax existe una marcada hi-
perinsuflación pulmonar con aumento de tamaño 
de ambos hilios pulmonares, de origen vascular, en 
relación con hipertensión arterial pulmonar preca-
pilar; infiltrado basal derecho compatible con un 
proceso neumónico (figuras 1 y 2).

En el cultivo de esputo crece Streptococcus 
pneumoniae.

El paciente es tratado con oxígeno, broncodila-
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asociada a otras enfermedades (enfermedades 
del tejido conectivo, VIH, hipertensión portal, es-
quistosomiasis, cardiopatías congénitas…).

• Hipertensión pulmonar por cardiopatía izquier-
da, disfunción sistólica, diastólica o enfermedades 
valvulares.

• Hipertensión pulmonar por enfermedades pul-
monares y/o hipoxemia: EPOC, enfermedades in-
tersticiales, trastorno respiratorio del sueño, hipo-
ventilación alveolar, exposición crónica a grandes 
altitudes.

• Hipertensión pulmonar tromboembólica 
crónica.

• Hipertensión pulmonar multifactorial: enferme-
dades mieloproliferativas, neurofibromatosis, sar-
coidosis, histiocitosis pulmonar, linfangioleiomio-
matosis, enfermedad de Gaucher, enfermedades 
tiroideas, obstrucción tumoral, mediastinitis fibrosa.

La HP se define como presión arterial pulmonar 
(PAP) sistólica de 40 mmHg evaluada a partir de 
estudios de ecocardiografía. Su prevalencia es de 
10%. La prevalencia de los diferentes subgrupos: 
78% en el grupo 2 por cardiopatía izquierda, 10% 
en el grupo 3 por enfermedades pulmonares o hi-
poxemia, 4% en el grupo 1 y 0,6% en el grupo 4. No 
es posible definir el diagnóstico en 6-7% de casos.

Nuestro paciente pertenece al grupo 3 (HP cau-
sada por enfermedades pulmonares y/o hipoxe-
mia). En una EPOC avanzada, la HP es muy preva-
lente, por encima del 50%, generalmente de grado 
moderado; en las enfermedades intersticiales, la 
prevalencia es de 32-39%.

LA HP por cardiopatía izquierda es la causa más 
frecuente. La insuficiencia cardiaca es una enfer-
medad grave y común en países occidentales. Se 
produce por disfunción diastólica en 44% de ca-
sos y se acompaña de HP en 83%. En 45% de los 
pacientes la insuficiencia cardiaca se produce por 
disfunción sistólica con HP en el 60% de casos.

La incidencia de la HP tromboembólica crónica 
según el Registro Español de Hipertensión Pulmonar 
(REHAP) es de 15% de los pacientes con HP. En la li-
teratura internacional se produce en 0,5-2% de ca-
sos. En 40-50% de estos pacientes no hay ningún 
episodio clínico compatible con embolismo pul-
monar o trombosis venosa profunda.

La incidencia de HAP es más frecuente en 

mujeres con diagnóstico alrededor de los 50 años, 
con 10-17% de casos en mayores de 70 años. En el 
REHAP, 34% de los pacientes tenía HAP idiopática.

El síntoma más característico es la disnea de es-
fuerzo progresiva. Para el diagnóstico de sospecha 
valoraremos los factores de riesgo. La radiografía 
de tórax muestra aumento de tamaño del tronco 
de la arteria pulmonar y de las ramas hiliares, con 
crecimiento de las cámaras derechas.

El electrocardiograma puede mostrar signos de 
crecimiento auricular derecho (P pulmonale), des-
viación a la derecha del eje eléctrico del QRS y sig-
nos de hipertrofia ventricular derecha (predominio 
de R en el QRS de V1, con inversión de la onda T y 
depresión de ST en V1, V2 y V3).

Si la valoración inicial confirma la sospecha de 
HP, se realizará un ecocardiograma transtorácico 
para identificar la cardiopatía izquierda (grupo 2). 
Las pruebas de función pulmonar y la tomografía 
computarizada torácica de alta resolución identifi-
carán enfermedades pulmonares (grupo 3).

Si no hay datos de enfermedad cardiaca o pul-
monar, se recomienda realizar una gammagrafía 
de ventilación perfusión. En caso de defectos de 
perfusión segmentarios, se sospechará HP trom-
boembólica crónica. Una gammagrafía de pro-
babilidad normal o baja excluye la HP tromboe-
mbólica crónica, con sensibilidad de 90-100% y 
especificidad de 94-100%.

Sólo descartadas las posibilidades anteriores, y 
tras cateterismo cardíaco que confirme la HP, po-
dremos clasificar al paciente en el grupo 1 de HAP.

CONCLUSIÓN
La HP es una situación clínica grave, con diag-

nóstico en fases avanzadas de la enfermedad. 
Generalmente, el diagnóstico de sospecha lo esta-
blece el médico de atención primaria; después de 
las pruebas iniciales, el paciente debe ser derivado 
a unidades de referencia.

LA HP es una enfermedad con deterioro progre-
sivo y episodios aislados de descompensación, por 
lo que es imprescindible una relación fluida entre 
la atención primaria y el centro hospitalario de 
referencia.
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