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e La hipertensién pulmonar (HP) se define como la presencia de una presion
media en la arteria pulmonar (PAPm) > 25 mmHg en reposo o > 30 mmHg
durante el ejercicio. En la Tabla 1 se presenta la clasificacion actual de la HP.

o Esta clasificacion estd basada en datos clinicos, habiéndose agrupado los
procesos y enfermedades en diferentes categorias, segin sus mecanismos
fisiopatologicos, presentacion clinica y opciones terapéuticas.

e La hipertension arterial pulmonar (HAP) y la HP tromboembdlica crénica
(HPTEC) son las las que tienen peor pronéstico y requieren un proceso
diagnéstico y tratamiento mas intensivos (categoria 1 y 4). En estas dos
categorias, a la definicion hemodindmica de Hp, se afiade la especificacién de
que la presién capilar pulmonar (PCP) debe ser inferior a 16 mmHg y la
resistencia vascular pulmonar (RVP) superior a 3 unidades Wood o 240 din-s-
cm-5.

e La hipertension arterial pulmonar (HAP) se define como un grupo de
enfermedades caracterizadas por el aumento progresivo de la resistencia
vascular pulmonar (RVP) que conduce al fracaso del ventriculo derecho y a la
muerte prematura. Antes de la aparicion de los farmacos actuales para el
tratamiento de esta enfermedad la esperanza media de vida desde el momento
del diagndstico de los pacientes con HAP idiopatica (HAPI) era de 2,8 anos.

e La HAP incluye la HAPI y la hipertensién pulmonar asociada a distintas
afecciones, como enfermedades del tejido conectivo (ETC), cortocircuitos
sistémico-pulmonares congénitos, hipertension portal e infeccion por el virus de
la inmunodeficiencia humana (VIH).

e En todas estas enfermedades estan presentes cambios patolégicos
equivalentes que obstruyen la microcirculacion pulmonar y sugieren que el
espectro de enfermedades de la HAP comparte procesos biopatologicos.

Un factor de riesgo para la HP es cualquier factor o enfermedad que se sospecha que
desempefa un papel predisponente o facilitador del desarrollo de la enfermedad.

Los factores de riesgo pueden incluir farmacos y sustancias quimicas, enfermedades o
el fenotipo (edad, sexo). El término «enfermedades asociadas» se utiliza cuando hay un
aumento estadisticamente significativo en la incidencia de la HAP en presencia de un
determinado factor predisponente.
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Tabla 1.

Clasificacion clinica de la hipertensiéon pulmonar
(Venecia, 2003)

1. HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR
Idiopéatica
Familiar
Asociada a ETC, CC, HTP portal VIH, farmacos y toxinas
HP con alteracion significativa venosa y/capilar
HP persistente del recién nacido

2. HIPERTENSION PULMONAR CON ENFERMEDADES DEL
CORAZON IZQUIERDO

Enfermedad cardiaca de auricula o ventriculo
Enfermedad valvular

3. HIPERTENSION PULMONAR CON ENFERMEDAD
PULMONAR Y/O HIPOXEMIA
Enfermedad pulmonar obstructiva crénica
Enfermedad pulmonar intersticial
Trastornos del suefio
Anomalias del desarrollo

4. HTP DEBIDA A ENFERMEDAD TROMBOTICA

Y/O EMBOLICA
Obstruccién tromboembdlica de las arterias pulmonares
proximales
Obstruccion tromboembdlica de las arterias pulmonares
distales
Embolismo pulmonar no trombético
(tumor, parasitos, material extrano)

5. MISCELANEA

Sarcoidosis, histiocitosis X, linfangiomatosis, compresion
de los vasos pulmonares (adenopatias, tumores,
mediastinitis fibrosante)

ETC: enfermedad del tejido conectivo

CC: cardiopatia congénita

HTP: hipertension pulmonar

VIH: virus de la inmunodeficiencia humana
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En la Tabla 2 se resumen, de acuerdo con el nivel de evidencia, los factores de riesgo
y las enfermedades asociadas ya conocidas, asi como los nuevos «posibles» factores
de riesgo para la HAP que fueron recientemente identificados en series de casos o0 en
comunicaciones aisladas de casos.
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Tabla 2.

Factores de riesgo de HAP

= CONDICIONES
FA:&?;g:Y DEMOGRAFICAS ENFERMEDADES
Y MEDICAS
Aminorex

Fenfluramina infeccién
DEFINITIVO Defenfluramina Sexo femenino por el VIH

Aceite de colza
desnaturizado

Hipertension
portal
Enfermedades
MUY Anfetaminas del colageno
PROBABLE L-Triptéfano C. congénitas
con shunt
sistémico-
pulmonar
Meta-anfe.tammas Embarazo Enfermedad
POSIBLE Cocaina HTA tiroidea
Quimioterapicos
Antidepresivos
Anticonceptivos
orales
IMPROBABLE . Tabaco
Terapia con
estrégenos
Tabaco
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