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La presión en las arterias pulmonares (Pap) es 

directamente proporcional a tres factores: la 

presión entre las venas pulmonares (Pvp), el 

volumen minuto (VM) y la resistencia vascular 

pulmonar (RVP). Esta relación se expresa con 

la siguiente fórmula:

Pap = VM x RVP + Pvp



Valores normales de las presiones pulmonares en 
reposo a nivel del mar y en altitud

266120Resistencia vascular pulmonar 
(dinas-seg-cm5)

2010-12Gradiente (diferencia) entre la presión 
pulmonar media y la presión atrial
izquierda (mmHg)

55Presión atrial izquierda (mmHg)

38/14, 2520/12, 15Presión pulmonar arterial (mmHg. 
Sistólica/diastólica, media)

A 4500 metrosA nivel del marVariable

HIPERTENSION PULMONAR se define clínicamente como una TA pulmonar media 
de +25 mm Hg en reposo o 30 mm Hg durante el ejercicio







Origen y probables conexiones de vasos 
colaterales en hipertensión pulmonar avanzada









• Las mutaciones en los receptores en la superfamilia TGF-b
son los responsables de la mayoría de las HAP familiares

• Usualmente en el receptor tipo 2 de la proteína morfogenética
ósea (BMPR2) y en ALK-1 (telangiectasia hemorrágica 
hereditaria)

• Se encontraron mutaciones del BMPR2 en pacientes con HAP 
idiopática (ningún familiar afectado)

• Alrededor del 20% de los portadores desarrollan hipertensión 
pulmonar sintomática.

• La evidencia apunta a que un desequilibrio en la activación de 
otros TGF-b receptores con la mutación del BMPR2 
favorecería el desarrollo de HAP

• Otros sistemas de señales como los canales de K, serotonina, 
angiopoyetina y ciclooxigenasas estarían involucrados en este 
desequilibrio.

• La investigación sobre la modificación de las vías de 
señalización mediadas por TGF-b proveería nuevos blancos 
terapéuticos.

Ann Intern Med. 2008 Feb 19;148(4):278-83. Newman et al. 





• Enfermedad de las pequeñas ramas 
de las arterias pulmonares, 
caracterizada por proliferación, 
remodelamiento y trombosis in situ.

• Esta obstrucción progresiva 
aumenta la RVP y lleva a la IC 
derecha y a la muerte.



• Es una enfermedad enigmática y fatal, 
con predominancia de 3:1 en mujeres.

• Se presenta con disnea ante 
esfuerzos moderados, pérdida de 
fuerzas, mareos  y signos de 
sobrecarga del VD, disminución del 
VM con hipoxemia crónica y síncope.

• Cursa con PAP de 96/45/60 y PAW de 
9mm Hg. 







TRATAMIENTO
• Oxigenoterapia
• Diuréticos ¯ Precarga VD
• Digoxina simpatolítica – fibrilación auricular
• Contracepción
• Anticoagulantes warfarina RIN 1,5-2,5
• Bloqueantes cálcicos ¯ RVP

¯ PAW del 20% permite su uso
• Prostaciclinas Epopostenol EV; Trepostinil SC; 

Beraprost oral; Iloprost inhalado)
• Antagonistas a los receptores de la endotelina

Bosentano; Sitaxentano y ambrisentano
• Inhibidores de la fosfodiesterasa

Sildenafil
• Futuras terapias Óxido nítrico

VIP (péptido intestinal vasoactivo)
Inhibidores selectivos de recaptación de 
serotonina
Terapia combinada



• El tratamiento con vasodilatadores y agentes 
antiproliferativos (prostaciclinas), ha mejorado 
la capacidad funcional y prolongado la 
sobrevida media entre 3 a 6 años.
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Insuficiencia derecha

• Hepatomegalia congestiva

• Reflujo hepatoyugular

• Edemas periféricos

• Ascitis 

• Hipotensión

• Extremidades frías

• Pulso parvus
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Ecocardiograma de un cor pulmonale




