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Cual es la presión pulmonar 

normal?
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Presión pulmonar normal

La  reevaluación de los datos disponibles sugieren 

como normal una  presión arterial media en reposo de 

14+/-3 mmHg

Con un limite normal máximo de 20 mmHg. 

El significado de las presiones entre 21 y 24 mmHg  

son inciertos

Badesch BD, et all. Diagnosis and assessment of pulmonary arterial hypertension. 

J Am Coll Cardiol 2009;54:S55–S56
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Definamos  hipertensión 

pulmonar 
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Incremento  de la presión arterias pulmonar media

por encima  de 25 mmHg en reposo medido por 

cateterismo derecho

†la definición de hipertensión pulmonar  de 30 mm 

hg durante el ejercicio no esta respaldada por 

bibliografía publicada.

† La hipertensión arterial pulmonar se caracteriza 

por aumento de la presión pulmonar pre capilar  en 

ausencia de  causas de hp pre capilar como 

enfermedad pulmonar , TEP crónico recurrente u 

otras causas
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Mayor frecuencia en el sexo femenino

Entre 20-50 años 

Poblaciones de riesgo con 

antecedentes familiares (3,8%),

consumo de anorexígenos, 

colagenopatías, cardiopatías 

congénitas,

portadores de HIV 

hipertensión  portal
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2100 casos en 

Argentina
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Disnea, astenia , 

ocasionalmente sincope
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SUB 

DIAGNOSTICO 
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Actualización  en clasificación de la 

hipertensión pulmonar 

* Hipertensión arterial pulmonar (PAH)

* Secundaria a falla ventricular izquierda

* Secundaria a enfermedad pulmonar  con o sin 

hipoxemia

* Hipertensión pulmonar secundaria a 

tromboembolismo crónico

* Mecanismos poco claros o 

multifactorial .
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Clasificación de hipertensión  

ARTERIAL pulmonar
afección de arterias de menos de 500 micrones  

• 1  Idiopática

• 1.2 Heredables

– 1.2.1 BMPR2b  receptor  tipo2 proteína morfogenetica

– 1.2.2 ALK1, gen kinasa 1  like

– 1.2.3  hereditaria desconocida

• 1.3 Inducida por drogas y toxinas

• 1.4 Asociadas 

– 1.4.1 Enfermedades del tejido conectivo 

– 1.4.2 HIV i

– 1.4.3 hipertensión portal

– 1.4.4 cardiopatías congénitas 

– 1.4.5 Schistosomiasis

– 1.4.6 anemia hemolítica crónica 

• 1.5 HAP persistente del recién nacido
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Hipertensión 

ARTERIAL Pulmonar

PAH: menores  desde 500 micrones d y

Inflamación   peri vascular       plexiforme . 

hipertrofia de la 

media

la intima con proliferación fibroblastica , 

 

rafael.porcile@vaneduc.edu.ar



Clasificación  funcional según 

New York Heart Association de 

acuerdo a

O.M.S: 199876
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Class I .Hipertensión pulmonar sin

síntomas  de esfuerzo ni de reposo

Class II Sin síntomas  de reposo  , leve 

limitación al  esfuerzo 

Class III Sin síntomas  de reposo  

Marcada limitación de la actividad física. 

Class IV sintomáticos en reposo 

rafael.porcile@vaneduc.edu.ar



SOBREVIDA 

WHO-FC IV, 2.5 AÑOS 

WHO-FC III,  6 AÑOS 

WHO-FC I and II. 8 AÑOS
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Seis pacientes mas fueron 

tratados con  ambrisentan 

por hipertensión arterial 

pulmonar  del 2009 a la 

fecha  todo perteneciente al 

grupo UAI salud o circuitos 

de seguridad social 

atendidos por nuestro 

sistema 
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6,7 años de seguimiento 

promedio 

Los resultados 

globales de los 11 

pacientes  son muy 

similares.
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SOBREVIDA

O.M.S: 199876

Expectativa de vida según 

clase  funcional

WHO-FC IV, 2.5 AÑOS 

WHO-FC III,  6 AÑOS 

WHO-FC I and II. 8 AÑOS
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Clasificación  funcional según 

New York Heart Association de 

acuerdo a

O.M.S: 199876

 

WHO-FC IV, 2.5 AÑOS 

WHO-FC III,  6 AÑOS 

WHO-FC I and II. 8 AÑOS

Se esperaría que todos los 

pacientes hubiesen fallecido a los 

seis años 
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Clasificación  funcional según 

New York Heart Association de 

acuerdo a

O.M.S: 199876

 

WHO-FC IV, 2.5 AÑOS 

WHO-FC III,  6 AÑOS 

WHO-FC I and II. 8 AÑOS

Sobrevida del 60 % a 

seis años 
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SOBREVIDA

Idiopática

Cardiopatías congénitas 

PRONOSTICO

MORTALIDAD

Secundaria a    

colagenopatías

Enfermedad

veno oclusiva
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Biomarcadores de mal pronostico 

• NT-proBNP mayor de 1400 pg/ml

• BNP mayor a 150 pg/ml

• La proteína ligadora de ácidos grasos 

específica del corazón: falla derecha 

• Dímero D  +factor de Von Willebrand  

marcadores de disfunción endotelial 
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cla
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The REVEAL Registry risk score 

calculator in patients newly diagnosed 

with pulmonary arterial hypertension.

Chest. 2012 Feb;141(2):354-62. doi: 

10.1378/chest.11-0676. Epub 2011 Jun 16.
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Copyright © American College of Chest Physicians. All rights reserved.

From: The REVEAL Registry Risk Score Calculator in Patients Newly Diagnosed With Pulmonary Arterial 

HypertensionValidation of the REVEAL Registry Risk Calculator

Chest. 2012;141(2):354-362. doi:10.1378/chest.11-0676

If N-terminal proBNP is available and BNP is not, listed cut points are replaced with < 300 pg/mL and > 1500 pg/mL. APAH = 

associated pulmonary arterial hypertension; BNP = brain natriuretic peptide; BPM = beats per minute; CTD = connective tissue 

disease; DLco = diffusing capacity of lung for carbon monoxide; FPAH = familial pulmonary arterial hypertension; HR = heart rate; 

mRAP = mean right atrial pressure; NYHA = New York Heart Association; PAH = pulmonary arterial hypertension; PoPH = 

portopulmonary hypertension; PVR = pulmonary vascular resistance; REVEAL Registry = Registry to Evaluate Early and Long-term 

Pulmonary Arterial Hypertension Disease Management; SBP = systolic BP; WHO = World Health Organization.

: 
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Date of download:  11/18/2014

Copyright © American College of Chest Physicians. All rights reserved.

From: The REVEAL Registry Risk Score Calculator in Patients Newly Diagnosed With Pulmonary Arterial 

HypertensionValidation of the REVEAL Registry Risk Calculator

Chest. 2012;141(2):354-362. doi:10.1378/chest.11-0676

Twelve-month Kaplan-Meier survival estimate for the REVEAL Registry development cohort with predicted risk score. Risk strata 

are indicated by the lines: predicted 1-year survival is 95% to 100% in the low-risk group, 90% to < 95% in the average-risk group, 

85% to < 90% in the moderately high-risk group, 70% to < 85% in the high-risk group, and < 70% in the very high-risk group. See 

Figure 1 legend for expansion of abbreviation.

Figure Legend: 
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Once  mas fueron tratados 

con  ambrisentan por 

hipertensión arterial 

pulmonar  del 2004 a la 

fecha  todo perteneciente al 

grupo UAI salud o circuitos 

de seguridad social atendidos 

por nuestro sistema 



The REVEAL Registry risk score 

calculator in patients newly diagnosed 

with pulmonary arterial hypertension.

Chest. 2012 Feb;141(2):354-62. doi: 

10.1378/chest.11-0676. Epub 2011 Jun 16.
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HypertensionValidation of the REVEAL Registry Risk Calculator
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If N-terminal proBNP is available and BNP is not, listed cut points are replaced with < 300 pg/mL and > 1500 pg/mL. APAH = 

associated pulmonary arterial hypertension; BNP = brain natriuretic peptide; BPM = beats per minute; CTD = connective tissue 

disease; DLco = diffusing capacity of lung for carbon monoxide; FPAH = familial pulmonary arterial hypertension; HR = heart rate; 

mRAP = mean right atrial pressure; NYHA = New York Heart Association; PAH = pulmonary arterial hypertension; PoPH = 

portopulmonary hypertension; PVR = pulmonary vascular resistance; REVEAL Registry = Registry to Evaluate Early and Long-term 

Pulmonary Arterial Hypertension Disease Management; SBP = systolic BP; WHO = World Health Organization.
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If N-terminal proBNP is available and BNP is not, listed cut points are replaced with < 300 pg/mL and > 1500 pg/mL. APAH = 
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Date of download:  11/18/2014

Copyright © American College of Chest Physicians. All rights reserved.

From: The REVEAL Registry Risk Score Calculator in Patients Newly Diagnosed With Pulmonary Arterial 

HypertensionValidation of the REVEAL Registry Risk Calculator

Chest. 2012;141(2):354-362. doi:10.1378/chest.11-0676

Twelve-month Kaplan-Meier survival estimate for the REVEAL Registry development cohort with predicted risk score. Risk strata 

are indicated by the lines: predicted 1-year survival is 95% to 100% in the low-risk group, 90% to < 95% in the average-risk group, 

85% to < 90% in the moderately high-risk group, 70% to < 85% in the high-risk group, and < 70% in the very high-risk group. See 

Figure 1 legend for expansion of abbreviation.

Figure Legend: 

ENTRE 

ALTO Y 

MUY ALTO 

RIESGO
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The REVEAL Registry Risk Score Calculator

in Patients Newly Diagnosed With

Pulmonary Arterial Hypertension

The REVEAL Registry Risk 

Score Calculator

in Patients Newly Diagnosed 

With

Pulmonary Arterial 

Hypertension
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11 pts 

promedio
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Survival estimates of patients in REVEAL using Kaplan–Meier estimates stratified by newly 

versus previously diagnosed patients and survival estimated by a delayed entry model 

accounting for truncation. 

M.D. McGoon, and D.P. Miller Eur Respir Rev 2012;21:8-18

©2012 by European Respiratory Society

Sobrevida 

62 % a los 4 

años 
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M.D. McGoon, and D.P. Miller Eur Respir Rev 2012;21:8-18

©2012 by European Respiratory Society

80 % a los 

4 años
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Reflexiones… No Conclusiones 

• Sobrevida   esperada promedio de los 5 

pacientes al año subestimada por no  

ponderar BNP según REVEAL 71.9.%
• Sobrevida observada al

– 1 año  100 %

– 2 años 80%

– 3 años 80 %

– 4 años 80%

– 5 años 60 %

– 11 años 60%
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AUMENTO DE LAS 

RESISTENCIAS CON 

PRESION CONSTANTE
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¿HIPERTENSION PULMONAR 

ES EL NOMBRE ADECUADO?
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RESISTENCIAS 

VASCULARES 

PULMONARES 
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CONFLICTO IZQUIERDA 

DECECHA 
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V.D.  VS HIPERRESISTENCIA
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RVP=TAMP - PCP  

VM

TAD+DIF/3

DIAMETRO ARTETIOLAR

REMODELACION 

VASCULAR

PULMONAR

AUMENTO DE POSTCARGA DERECHA 

CONGESTION VENOSA 

FALLA VENTRICULAR

DERECHA CLINICA 

AUMENTO DEL 

GRADIENTE 

TAMP-PCP 

REDUCCION 

PRECARGA

IZQUIERDA

CAIDA DE LA DESCARGA SISTOLICA

DEL VENTRICULO IZQUIERDO

HIPOTERFUSION 

MIOCARDICA Y 

HEPATICA

FALLA  

PER

FUSIÓN 
ANTERO

GRADA

PRECAPILAR POST CAPILAR

DISNEA

PROGRESIVA

TROMBOSIS

LOCAL

EMBOLIA  

PULMONAR

DISNEA SUBITA
SINCOPE

ASTENIA
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Right Ventricular Function Predicts 

Clinical Response to Specific 

Vasodilator Therapy in Patients with 

Pulmonary Hypertension.

Over an average period of 1 year, almost 

half of patients showed signs of clinical 

deterioration despite specific vasodilator 

therapy. Parameters of right ventricular 

morphology and function had prognostic 

value in these patients.

Echocardiography. 2012 Sep 18. 

doi: 10.1111
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FALLA 

VENTRICULO

DERECHO
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Diagnostic algorithm.

Authors/Task Force Members: et al. Eur Heart J 2015; 

eurheartj.ehv317 rafael.porcile@vaneduc.edu.ar
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No… solo sentido común
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Diagnostic algorithm.

Authors/Task Force Members: et al. Eur Heart J 2015; 

eurheartj.ehv317 rafael.porcile@vaneduc.edu.ar



El estudio de la Disnea
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Clasificación 

Calificación

Cuantificación 

de la disnea 
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Pruebas de esfuerzo

• Disminución del consumo máximo de 

oxígeno

• Disminución umbral anaeróbico

• Disminución de la reserva respiratoria

• Consumo máximo  de O2 menor de 14 

ml/kg/min  mal pronostico 

• Contraindicado en pacientes con sincope

Test de ejercicio cardiopulmonar
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Pruebas de esfuerzo

• Correlaciona con la clase funcional de los 

pacientes

• Correlaciona con el estado hemodinámico

• Distancia recorrida :objetivo para evaluar el

tratamiento

Menos de 332 metros: mal pronostico 

Prueba de la caminata de los 6 

minutos (6MWT)
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Once  mas fueron tratados 

con  ambrisentan por 

hipertensión arterial 

pulmonar  del 2004 a la 

fecha  todo perteneciente al 

grupo UAI salud o circuitos 

de seguridad social atendidos 

por nuestro sistema 



6,7 años de seguimiento 

promedio 

Los resultados 

globales de los 11 

pacientes  son muy 

similares.
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Rev Clin Esp.2008;208:142-55 - Vol. 208 Núm.3 

DOI: 10.1157/1311582

Supervivencia de los pacientes con hipertensión arterial 

pulmonar de acuerdo con el recorrido en el test de la 

marcha de 6 minutos en el momento del diagnóstico 

(Unidad de Colagenosis e Hipertensión Pulmonar del 

Hospital Universitario Virgen del Rocío, Sevilla).

• Sobrevida  esperada 

promedio de los  

pacientes  a los 5 años 

clase según test de 

caminata 322m 

promedio 

38 % aprox
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Reflexiones… No Conclusiones 

Caminata 322m promedio

Sobrevida 

a 5 años 

60%

Rev Clin Esp.2008;208:142-55 - Vol. 208 Núm.3 

DOI: 10.1157/1311582
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Signo de Dressler- Segundo ruido cardíaco aumentado,

– Insuficiencia tricuspídea -Insuficiencia pulmonar,

– Tercer ruido derecho  Distensión yugular
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Ecocardiograma 
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El 

ecocardiograma
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Si se tarta de hipertensión arterial 

pulmonar 

NO HAY ENFERMEDAD 

MIOCARDICA  O 

VENTRICULAR 

IZQUIERDA 

SIGNIFICATIVA
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Clinical classification of pulmonary arterial

hypertension associated with congenital heart disease

(updated from Simonneau et al.5)
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1. Eisenmenger’s syndrome
Includes all large intra- and extra-cardiac defects which begin as

systemic-to-pulmonary shunts and progress with time to severe

elevation of PVR and to reversal (pulmonary-to-systemic) or

bidirectional shunting; cyanosis, secondary erythrocytosis, and

multiple organ involvement are usually present.

2. PAH associated with prevalent systemic-to-pulmonary shunts
• Correctablea

• Non-correctable

Includes moderate to large defects; PVR is mildly to moderately

increased, systemic-to-pulmonary shunting is still prevalent, whereas

cyanosis at rest is not a feature.

3. PAH with small/coincidental defects b

Marked elevation in PVR in the presence of small cardiac defects

(usually ventricular septal defects <1 cm and atrial septal defects <2 cm

of effective diameter assessed by echo), which themselves do not

account for the development of elevated PVR; the clinical picture is

very similar to idiopathic PAH. Closing the defects is contra-indicated.

4. PAH after defect correction
Congenital heart disease is repaired, but PAH either persists

immediately after correction or recurs/develops months or years

haemodynamic lesions. rafael.porcile@vaneduc.edu.ar







El electrocardiograma 
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Electrocardiograma 
• Sensibilidad del 55%  especificidad del 

70%, por lo que no es útil como  

herramienta de detección

Hipertrofia ventricular derecha (87%)

• Desviación del eje a la derecha (79%)
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Si se tarta de hipertensión arterial 

pulmonar 

NO HAY ENFERMEDAD 

MIOCARDICA  O 

VENTRICULAR 

IZQUIERDA 

SIGNIFICATIVA
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Actualización  en clasificación de la 

hipertensión pulmonar 

* Hipertensión arterial pulmonar (PAH)

* Secundaria a falla ventricular izquierda

* Secundaria a enfermedad pulmonar  con o sin 

hipoxemia

* Hipertensión pulmonar secundaria a 

tromboembolismo crónico

* Mecanismos poco claros o 

multifactorial .
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Actualización  en clasificación de la 

hipertensión pulmonar 

* Hipertensión arterial pulmonar (PAH)

* Secundaria a falla ventricular izquierda

* Secundaria a enfermedad pulmonar  con o 

sin hipoxemia

* Hipertensión pulmonar secundaria a 

tromboembolismo crónico

* Mecanismos poco claros o 

multifactorial .
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A

A

3.7 cm
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Estudio funcional 

respiratorio

Test prácticamente normales 

Reducción leve de los volúmenes pulmonares 

y de la capacidad  de difusión de monóxido 

de carbono 

Test de función pulmonar anormal 

si reducidos: enfermedad pulmonar

Los gases en sangre arterial en reposo, 

evidencian PaO2 normal o levemente 

disminuida si hipoxia: enfermedad cardiaca
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Test de respiración única para la capacidad 

de difusión de monóxido de carbono 

(DLCO) y su interpretación en 

enfermedades autoinmunes. Aplicación en 

la práctica clínica 
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NO HAY ENFERMEDAD 

PULMONAR 

PARENQUIMATOSA 

SIGNIFICATIVA
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Actualización  en clasificación de la 

hipertensión pulmonar

* Hipertensión arterial pulmonar (PAH)

* Enfermedad veno oclusiva pulmonar con o sin 
haemangiomatosis capilar 

* Secundaria a falla ventricular izquierda

* Secundaria a enfermedad pulmonar  con o sin 
hipoxemia

* Hipertensión pulmonar secundaria a 
tromboembolismo crónico

* Mecanismos poco claros o 

multifactorial
.

 





sensibilidad entre el 90% y el 

100%, y una especificidad 

entre el 95% y el 100% para 

diferenciar una HAP 

secundaria a patología 

tromboembólica crónica de la 

HAP primaria o idiopática.
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Diagnostic algorithm for chronic thromboembolic pulmonary hypertension.

Authors/Task Force Members: et al. Eur Heart J 

2015;eurheartj.ehv317
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Actualización  en clasificación de la 

hipertensión pulmonar

* Hipertensión arterial pulmonar (PAH)

* Secundaria a falla ventricular izquierda

* Secundaria a enfermedad pulmonar  con o sin 

hipoxemia

* Hipertensión pulmonar secundaria a 

tromboembolismo crónico

* Mecanismos poco claros o 

multifactorial
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Angiografía pulmonar. Y cateterismo derecho Se halla indicada la 

algunos pacientes, sobre todo cuando se piense 

resolución de la HAP secundaria a TEP 

estudio que hagamos habitualmente, y presenta 

riesgos.
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INTERRUPCION  DE LA 

CIRCULACION PULMONAR 
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Recomendaciones  de cateterismo derecho
-Indicado  en todos los pacientes con hipertensión pulmonar a los 

fines confirmatorios I C

-Confirmación de efectividad terapéutica IIa C

-Confirmación de progresión de la patología IIa C
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La PCP se mide 

al final 

de la 

ESPIRACION 
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¿Es solo 

hipertensión 

pulmonar pre 

capilar? 
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The transpulmonary pressure gradient (TPG), 
defined by the difference between 

mean pulmonary arterial pressure (P(pa)) and left 

atrial pressure (P(la); commonly estimated by pulmonary 

capillary

wedge pressure: P(pcw)) has been recommended for 

the detection of intrinsic pulmonary vascular disease in left-

heart conditions associated with increased pulmonary 

venous pressure

Eur Respir J. 2013 Jan;41(1):217-23. 

The transpulmonary pressure gradient for 

the diagnosis of pulmonary vascular disease.
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Eur Respir J. 2013 Jan;41(1):217-23. 

The transpulmonary pressure gradient for 

the diagnosis of pulmonary vascular disease.

a TPG of >12 mmHg would 

result in a diagnosis of "out 

of proportion" pulmonary 

hypertension
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Date of download:  6/15/2015

Copyright © American College of Chest Physicians. All rights reserved.

From: Diastolic Pulmonary Vascular Pressure GradientDiastolic Gradient and Prognosis: A Predictor of 

Prognosis in “Out-of-Proportion” Pulmonary Hypertension

Chest. 2013;143(3):758-766. doi:10.1378/chest.12-1653

Hemodynamic algorithm. Hemodynamic algorithm for the diagnosis of a high-risk subgroup of “out-of-proportion” PH. The gray 

shaded area indicates conditions where pulmonary vascular disease is expected. LHD = left-sided heart disease. See Figure 1 and 2 

legends for expansion of other abbreviations.
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From: Diastolic Pulmonary Vascular Pressure GradientDiastolic Gradient and Prognosis: A Predictor of 

Prognosis in “Out-of-Proportion” Pulmonary Hypertension
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Hemodynamic algorithm. Hemodynamic algorithm for the diagnosis of a high-risk subgroup of “out-of-proportion” PH. The gray 

shaded area indicates conditions where pulmonary vascular disease is expected. LHD = left-sided heart disease. See Figure 1 and 2 

legends for expansion of other abbreviations.
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Debe tomarse el  DPG
Gradiente pulmonar diastólico

Es la diferencia entre 

diastólica pulmonar y W 

Si es mayor a 7  hay 

Hipertensión pulmonar



Date of download:  6/15/2015

Copyright © American College of Chest Physicians. All rights reserved.

From: Diastolic Pulmonary Vascular Pressure GradientDiastolic Gradient and Prognosis: A Predictor of 

Prognosis in “Out-of-Proportion” Pulmonary Hypertension

Chest. 2013;143(3):758-766. doi:10.1378/chest.12-1653

Hemodynamic algorithm. Hemodynamic algorithm for the diagnosis of a high-risk subgroup of “out-of-proportion” PH. The gray 

shaded area indicates conditions where pulmonary vascular disease is expected. LHD = left-sided heart disease. See Figure 1 and 2 

legends for expansion of other abbreviations.



Test de vaso 

reactividad  

pulmonar 
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1) Oxigeno al 100 % durante 30 minutos

2) Medición de swan completa 

3) Suspender el Oxigeno 

4) Nifedipina Sublingual 10 – 20 mg 

5) Medición  a los 15, 30 y 45 minutos después de administración hipotensión

6) Suspender la nifedipina  esperar 60 minutos 

7) Nitroglicerina Intravenosa 5-10 μg/min, con incremento gradual cada 10 min  

hasta noventa de sistólica 

8) Medir swan

9) De no haber logrado l reducción de la tensión arterial pulmonar  media de al 

menos  15 % Nitroprusiato Intravenosa 0.1 μg/kg/min con incrementos de 0.2 

μg/kg/min 

10)Medir swan

11)Esperar 60 minutos

12) De no haber logrado l reducción de la tensión arterial pulmonar  media de al 

menos  15 %

Adenosina Intravenosa Inicio 50 μg /kg/min con incrementos de 50 μg Cefalea, 

náusea, dolor torácicocada 2-5 min hasta una dosis máxima de mareo, 

hormigueo500 μg/kg/min
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Actualización  en clasificación de la 

hipertensión pulmonar

* Hipertensión arterial pulmonar (PAH)

* Enfermedad veno oclusiva pulmonar con o sin 
haemangiomatosis capilar 

* Secundaria a falla ventricular izquierda

* Secundaria a enfermedad pulmonar  con o sin 
hipoxemia

* Hipertensión pulmonar secundaria a 
tromboembolismo crónico

* Mecanismos poco claros o 

multifactorial
.
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Clasificación de hipertensión  

ARTERIAL pulmonar
afección de arterias de menos de 500 micrones  

• 1  Idiopática

• 1.2 Heredables

– 1.2.1 BMPR2b  receptor  tipo2 proteína morphogenetica

– 1.2.2 ALK1, gen kinaa 1  like

– 1.2.3  hereditaria desconocida

• 1.3 Inducida por drogas y toxinas

• 1.4 Asociadas 

– 1.4.1 Enfermedades del tejido conectivo 

– 1.4.2 HIV i

– 1.4.3 hipertensión portal

– 1.4.4 cardiopatías congénitas 

– 1.4.5 Schistosomiasis

– 1.4.6 anemia hemolítica crónica 

• 1.5 HAP persistente del recien nacido
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HIV Y 

CORAZÓN
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Sobrevida de la Hipertensión pulmonar según etiología 

Survival by pulmonary arterial hypertension (PAH) condition. IPAH, idiopathic 

pulmonary arterial hypertension (D'Alonzo et al[3]); CHD, congenital heart 

disease (Hopkins et al[13]); PSS, progressive systemic sclerosis (Stupi et al[9]); 

HIV, human immunodeficiency virus (Opravil et al[10]).
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Haematological disorders

a. Chronic haemolytic anaemia

The common feature of the haemolytic anaemias is that when there is intravascular haemolysis, there is release of 

cell-free haemoglobin into the plasma  which scavenges the nitric oxide. A loss of nitric oxide, the physiological 

vasodilator of the pulmonary circulation, may cause vasoconstriction and vascular  obstructive pathologic changes.

b. Sickle cell anaemia

Cells containing sickle cell haemoglobin (HbS) ma

additional factor leading to pulmonary hypertension (PH) is that these patients can suffer either functional or 

surgical asplenia, putting them at risk for

thromboembolism and chronic thromboembolic pulmonary hypertension (CTEPH). There are, however, a few small 

uncontrolled studies

c. Beta-thalassaemia

PH in patients with thalassaemia is also multifactorial, involving intravascular haemolysis (see above), changes in 

the coagulation system, and local

d. Hereditary spherocytosis/stomatocytosis

Hereditary stomatocytosis is a rare autosomal red cell membrane disorder and the red cells are subject to 

intravascular haemolysis. In addition, there is a

high risk of thrombotic complications but, once again, this is often in association with splenectomy which is done 

to prevent the haemolysis.

e. Myeloproliferative disease

Chronic myeloproliferative disease (CMPD) is associated with PH. There are thought to be 2 main aetiologies.

1. CMPD may have excess risk of venous thrombosis.

2. CMPD may have pre-capillary proliferative vasculopathy. It is of interest that dasatinib, a tyrosine kinase inhibitor, 

which is one of treatments for

chronic myeloid leukaemia, also appears to cause partially reversible PH.45, 46

f. Splenectomy

Splenectomy causes an increased risk of CTEPH and also even idiopathic pulmonary arterial hypertension.
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Systemic disorders associated with pulmonary hypertension

These disorders include sarcoidosis, histiocytosis, and 

lymphangiomyomatosis.

a. Sarcoidosis

PH occurs in 5–15%.47

mediastinitis, pulmonary vasculitis, portopulmonary hypertension, and 

pulmonary veno-occlusive disease.48

b. Langerhans cell histiocytosis (LCH)

PH associated with parenchymal lung disease itself related to smoking.

c. Lymphangioleiomyomatosis (LAM)

PH associated with parenchymal lung disease occurs in approximately 7% 

of unselected patients with LAM.

rafael.porcile@vaneduc.edu.ar



Metabolic disorders

a. Thyroid disease

PH associated with hypo- or hyper-thyroidism.50

b. Glycogen storage diseases

Pathogenesis of PH unknown but may include pulmonary veno-

occlusive disease. Enzyme replacement therapy seems to have 

little effect, unlike Gaucher’s

disease (see below).

c. Gaucher’s disease

Approximately 30% of untreated patients with Gaucher’s disease 

develop PH which is caused by a combination of factors including 

plugging of the

vasculature by the abnormal macrophages, abnormal pulmonary 

vascular cell proliferation, and asplenia (see above).

Treatment with enzyme replacement therapy (ERT), which is now 

the dominant therapy for Gaucher’s disease, may improve the PH. 

However, ERT

initiation can also unmask underlying PH.
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Gracias por su atención
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