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INTRODUCCIÓN

La hipertensión arterial pulmonar (HTAP) viene de-
finida como la elevación de la presión de la arteria
pulmonar (PAP) media por encima de 20 mmHg en

condiciones de reposo. Clásicamente se reconoce que
la HTAP puede tener un origen «poscapilar» o «preca-
pilar». En determinadas circunstancias, la HTAP tam-
bién puede aparecer de forma secundaria al incremen-
to del flujo sanguíneo pulmonar. La HTAP de origen
precapilar puede presentarse como proceso primario
de la circulación pulmonar, como en la hipertensión
pulmonar primaria, y también como proceso asociado
a la mayoría de las enfermedades respiratorias cróni-
cas que cursan con hipoxemia. De hecho, la HTAP es
la principal complicación cardiovascular de las enfer-
medades respiratorias crónicas, y su desarrollo consti-
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La hipertensión arterial pulmonar es la principal

complicación cardiovascular de las enfermedades

respiratorias crónicas, y su desarrollo constituye

uno de los indicadores más importantes de mal pro-

nóstico de la enfermedad. Son características de la

circulación pulmonar el bajo tono vascular y la res-

puesta vasoconstrictora frente a la hipoxia. En es-

tas características tiene un papel esencial el endo-

telio pulmonar. Las alteraciones estructurales de

las arterias pulmonares en la hipertensión arterial

pulmonar afectan preferentemente a la capa íntima

y pueden lesionar las células endoteliales. La dis-

función del endotelio pulmonar se ha reconocido

en las distintas formas de hipertensión arterial

pulmonar. El empleo de fármacos vasodilatadores

para el tratamiento de esta enfermedad se reserva

para las formas primarias de hipertensión. Por el

contrario, en la hipertensión arterial pulmonar

asociada a enfermedades respiratorias crónicas el

empleo de vasodilatadores sistémicos o pulmona-

res selectivos no está indicado porque pueden em-

peorar el intercambio gaseoso al inhibir la vaso-

constricción hipóxica. El tratamiento más efectivo

de la hipertensión arterial pulmonar asociada a en-

fermedades respiratorias que cursan con hipoxe-

mia crónica es la oxigenoterapia continua domici-

liaria.

PULMONARY HYPERTENSION IN CHRONIC

RESPIRATORY DISORDERS

Pulmonary hypertension is the major cardiovas-

cular complication of chronic respiratory disorders

and its development is a sign of poor prognosis.

Pulmonary circulation is characterized by its low

vascular tone and the response to hypoxia by vaso-

constriction. Pulmonary endothelium plays an im-

portant role in modulating these characteristics.

Structural abnormalities of pulmonary arteries in

pulmonary hypertension affect preferentially the

intimal layer and may damage the endothelial cells.

Endothelial dysfunction of pulmonary arteries has

been recognized in the different forms of pulmo-

nary hypertension. Vasodilators are recommended

for the treatment of primary pulmonary hyperten-

sion. However, in pulmonary hypertension associa-

ted with chronic respiratory disorders, both syste-

mic and selective pulmonary vasodilators are not

indicated since they may worsen gas exchange due

to the inhibition of hypoxic vasoconstriction. The

most effective treatment of pulmonary hyperten-

sion associated with chronic hypoxic lung diseases

is long-term oxygen therapy.

(Rev Esp Cardiol1998; 51: 56-68)
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tuye uno de los indicadores más importantes de un es-
tadio avanzado de enfermedad.

El estudio de las alteraciones vasculares pulmonares
asociadas a las enfermedades respiratorias ha tenido
un importante desarrollo en los últimos años. A ello
han contribuido un mejor conocimiento de la fisiopa-
tología de la circulación pulmonar y de la etiopatoge-
nia de las alteraciones estructurales de los vasos pul-
monares, así como el reconocimiento del importante
papel que tiene el endotelio en la regulación del tono
vascular. Por otra parte, la posibilidad de administrar
los fármacos vasodilatadores de forma que actúen se-
lectivamente sobre el lecho vascular pulmonar ha su-
puesto una interesante aproximación al tratamiento de
esta complicación.

En la presente revisión abordaremos algunos de los
aspectos que se han desarrollado en los últimos años,
sobre la fisiopatología, el diagnóstico y el tratamiento
de la HTAP asociada a las enfermedades respiratorias
crónicas.

FISIOPATOLOGÍA

La circulación pulmonar se diferencia de la sistémi-
ca en dos grandes aspectos. En primer lugar, el lecho
vascular pulmonar se caracteriza por ofrecer una resis-

tencia al flujo sanguíneo muy baja y tener una gran
distensibilidad. En segundo lugar, las arterias pulmo-
nares se contraen frente a la hipoxia, mientras que las
sistémicas se dilatan.

Para que el intercambio gaseoso entre la sangre ve-
nosa mezclada y el aire inspirado sea óptimo es nece-
sario que la presión hidrostática del lecho vascular
pulmonar sea muy baja. De este modo, se evita la ex-
travasación de líquido al espacio intersticial, a la vez
que se permite el trabajo del ventrículo derecho (VD)
a un mínimo coste energético. Las presiones medias de
la circulación pulmonar equivalen, aproximadamente,
al 20% de las registradas en la circulación sistémica.
Esta presión tan reducida hace que, en consecuencia,
la relación presión-flujo en la circulación pulmonar
sea extraordinariamente sensible a las influencias me-
cánicas externas.

La hemodinámica pulmonar está regulada por meca-
nismos pasivos y activos (tabla 1). De entre los meca-
nismos pasivos merece destacarse el efecto que la pre-
sión alveolar ejerce sobre el flujo sanguíneo pulmonar.
Los vasos pulmonares se comportan como un resistor
de Starling, en el que el flujo sanguíneo de la unidad
respiratoria depende de la interrelación entre las pre-
siones alveolar, arterial y venosa. Esta interrelación de
presiones ha sido comparada con una cascada o presa
fluvial por Permutt et al (waterfall effect)1 y constituye
la base de la diferenciación de la distribución de la
perfusión pulmonar en distintas zonas, realizada por
West et al2 (fig. 1). En la zona 1no existe flujo porque
la presión alveolar supera a la arterial. En la zona 2, en
la que la presión alveolar es inferior a la arterial, pero
superior a la venosa, la cantidad de flujo está determi-
nada por la diferencia entre la presión arterial y la al-
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TABLA 1
Regulación de la hemodinámica pulmonar

Pasiva
Presión alveolar
Volumen pulmonar
Presión intersticial
Presión de la aurícula izquierda

Activa
Vasoconstricción pulmonar hipóxica
Control neurógeno

Estimulación simpática
Estimulación parasimpática

Control humoral
Vasodilatación

Óxido nítrico
Prostaciclina
Acetilcolina
Bradicinina
Prostaglandinas D2 y E
Péptido intestinal vasoactivo
Factor natriurético atrial

Vasoconstricción
Endotelina 1
Angiotensina II
Vasopresina
Tromboxano A2
Histamina
Serotonina
Prostaglandina F
Leucotrienos

PA > Pa > Pv

Pa > PA > Pv

Pa > Pv > PA 

Zona 1

Zona 2

Zona 3

Pa

Pa

Pa

Pv

PA

PA

PA

Pv

Pv

Fig. 1. Efecto de la interrelación entre la presión alveolar (PA), la
presión arterial (Pa) y la presión venosa (Pv) sobre el flujo san-
guíneo en las distintas zonas del pulmón, y su analogía con una
cascada o presa fluvial (derecha). En la zona 1 no existe flujo de-
bido a que la PA supera a la Pa. En la zona 2, la PA es inferior a
la Pa pero superior a la Pv, por lo que la cantidad de flujo viene
determinada por la diferencia entre Pa y PA. En la zona 3, la PA
es inferior a la Pa y a la Pv, por lo que la cantidad de flujo depen-
de exclusivamente de la diferencia entre de presión entre Pa y Pv,
y es independiente de la PA.



veolar. En la zona 3,la presión alveolar es inferior a la
arterial y a la venosa, por lo que la cantidad de flujo
depende exclusivamente de la diferencia de presión
entre el lado arterial y el venoso, y es independiente de
la presión alveolar.

Estas distintas zonas se han descrito en individuos
sanos en posición erecta. Debido a las bajas presiones
de la circulación pulmonar y al efecto de la gravedad,
el flujo sanguíneo pulmonar aumenta desde los vérti-
ces hasta las bases pulmonares. En las zonas 2 y 3, los
fenómenos de reclutamientoy de distensión vascular
son los principales mecanismos de regulación del flujo
sanguíneo. En la posición de decúbito todo el pulmón
está en zona 3. Sin embargo, si aumenta la presión al-
veolar, reaparecen las zonas 1 y 2. Estos aspectos tie-
nen importancia durante la ventilación mecánica, es-

pecialmente en aquellas maniobras que dan lugar a un
mayor aumento de la presión alveolar, como es duran-
te la aplicación de presión espiratoria positiva final
(PEEP).

Recientemente se ha comprobado que el flujo san-
guíneo disminuye en la base del pulmón (zona 4)3, lo
que no puede explicarse por la interrelación entre las
presiones alveolar, arterial y venosa. Esta zona 4se ha
atribuido a un incremento en la resistencia de los va-
sos extraalveolares por el aumento de la presión in-
tersticial.

El hecho de que la hemodinámica pulmonar respon-
da pasivamente a los cambios en la presiones intra y
extravasculares ocasiona que la relación presión-flujo
de la circulación pulmonar no sea lineal (fig. 2). Los
vasos pulmonares son distensibles, por lo que el incre-
mento de presión intravascular secundario al aumento
de flujo da lugar a la distensión de los vasos funcio-
nantes y a la apertura o reclutamientode nuevos va-
sos. El resultado es la reducción de la resistencia vas-
cular pulmonar (RVP). Así, en condiciones
fisiológicas, la relación presión-flujo es curvilínea
(fig. 2). Un ejemplo característico de este comporta-
miento es el que ocurre durante el ejercicio, situación
en la que en el individuo sano se produce un descenso
de la RVP. Por este motivo, la utilización de la RVP
como parámetro indicativo de los cambios del tono
vascular pulmonar ha sido criticada por algunos auto-
res4. Por ello, se ha propuesto que la mejor forma de
evaluar la respuesta de la circulación pulmonar ante
una intervención farmacológica es mediante la cons-
trucción de curvas flujo-volumen; por ejemplo, efec-
tuando mediciones en reposo y durante el ejercicio. Si
ello no es posible, debería considerarse que un descen-
so de la RVP refleja un descenso del tono vascular
pulmonar siempre y cuando se acompañe de un des-
censo de la PAP.

De entre los mecanismos activos que regulan la cir-
culación pulmonar consideramos especialmente im-
portante la vasoconstricción pulmonar hipóxica
(VPH). En los vasos pulmonares una reducción en la
presión alveolar de O2 causa vasoconstricción. Este fe-
nómeno, descrito por primera vez en 1946 por Von
Euler y Liljestrand5, difiere de la respuesta de las arte-
rias sistémicas, que se relajan frente al estímulo hipó-
xico. Se considera que la vasodilatación de las arterias
sistémicas cuando existe un descenso de la presión
parcial de O2 en la sangre arterial (PaO2) tiene por ob-
jeto restablecer el aporte de O2 a los tejidos mediante
un incremento de flujo. En cambio, en la circulación
pulmonar, en la que el descenso de la PO2 alveolar
suele deberse a una reducción en la ventilación, la va-
soconstricción hipóxica tiene por objeto reducir la per-
fusión de las unidades alveolares pobremente ventila-
das, restableciendo el equilibrio ventilación-perfusión
V(
.
A/Q

.
) (fig. 3). Así, la VPH constituye un eficaz meca-

nismo de regulación de las relaciones V
.

A /Q
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Fig. 2. Posibles relaciones presión-flujo en la circulación pulmo-
nar. A: relación lineal con resistencia baja; B: relación lineal con
resistencia elevada; C: relación lineal con colapso vascular (la
recta no pasa por el origen), y D: relación curvilínea, compatible
con fenómenos de distensión y reclutamiento vascular.

Fig. 3. Efecto de la vasoconstricción pulmonar hipóxica sobre las
relaciones ventilación-perfusión (V

.
A/Q

.
) pulmonares. Cuando

existen unidades alveolar hipóxicas con cocientes V
.
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.
reducidos

por disminución de la ventilación (A), el fenómeno de vasocons-
tricción hipóxica permite restablecer el equilibrio V

.
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.
(B). La 

administración de vasodilatadores o de oxígeno inhibe la vaso-
constricción hipóxica y da lugar al deterioro de las relaciones
V
.
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.
pulmonares (C).



res, que permite compensar el efecto de las enferme-
dades pulmonares sobre la PaO2. La VPH tiene lugar
preferentemente en las arteriolas precapilares, aunque
puede extenderse a ramas arteriales de mayor calibre y
también a los capilares. La VPH no está regulada por
un mecanismo neurógeno, ya que se ha observado en
el pulmón aislado, exento de conexiones nerviosas6.
Sin embargo, las bases bioquímicas del fenómeno de
VPH no están claramente establecidas6. De todos mo-
dos, es bien conocido que distintos fármacos y agentes
terapéuticos pueden inhibir la VPH y empeorar la oxi-
genación arterial (tabla 2), por lo que su empleo en pa-
cientes con hipoxemia debe realizarse con extrema
cautela.

ENFERMEDADES RESPIRATORIAS 
QUE PUEDEN CAUSAR HIPERTENSIÓN
PULMONAR

En la tabla 3 se exponen las distintas enfermedades
respiratorias que pueden cursar con HTAP e ilustra el
gran número de procesos a los que puede asociarse
esta complicación. Sin embargo, en la práctica clínica
habitual esta lista queda reducida a unas pocas entida-
des que son las de mayor prevalencia.

Sin ninguna duda, la enfermedad pulmonar obstruc-
tiva crónica (EPOC) es la que con mayor frecuencia
se asocia a HTAP, y se ha considerado que constituye
la causa del 80-90% de las HTAP secundarias. Sin em-
bargo, no deben ser pasadas por alto otras enfermeda-
des como la cifoscoliosis, el síndrome de apneas del
sueño, las fibrosis pulmonares y las neumoconiosis
como posibles causas de HTAP. Por este motivo, en la
valoración de pacientes con evidencia o sospecha de
HTAP deberán incluirse exámenes dirigidos a confir-
mar o descartar estos procesos, sin olvidar que en al-
gunos casos pueden presentarse de forma asociada (p.
ej., EPOC y síndrome de apneas del sueño).

PATOLOGÍA DE LOS VASOS PULMONARES
EN LA HIPERTENSIÓN PULMONAR

Las alteraciones anatomopatológicas de los vasos
pulmonares en la HTAP guardan una estrecha relación
con el proceso causante de ésta. Sin embargo, es inte-
resante observar que existen alteraciones que son simi-
lares en todos ellos (tabla 4). La HTAP resulta en la
mayoría de los casos de la reducción del calibre de 
la luz de las arterias musculares pulmonares, que en
algunas ocasiones pueden llegar a ocluirse totalmente.
El conjunto de estos cambios estructurales se ha deno-
minado «remodelado vascular» (vascular remodeling)
pulmonar7.

Tanto en enfermedades estrictamente vasculares
pulmonares, como es el caso de la HTAP primaria8,
como en la HTAP asociada a otras neumopatías, espe-
cialmente en la EPOC9-11, existe un importante engro-

samiento de la capa íntima arterial, producido por la
proliferación de tejido conectivo. Incluso en estudios
efectuados por nuestro grupo, hemos podido compro-
bar que las alteraciones de la íntima arterial en la
EPOC se producen en las fases precoces de la enfer-
medad y se correlacionan con el grado de inflamación
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TABLA 2
Agentes o fármacos que pueden inhibir 
la vasoconstricción pulmonar hipóxica

Oxígeno
Vasodilatadores

Sistémicos (prostaciclina, bloqueantes de los canales 
del calcio)

Selectivos pulmonares (NO inhalado, prostaciclina
nebulizada)

Agonistas beta-adrenérgicos sistémicos
Salbutamol
Terbutalina
Isoprenalina

Teofilina

TABLA 3
Enfermedades respiratorias que pueden cursar 

con hipertensión pulmonar

Enfermedades vasculares
Hipertensión pulmonar primaria
Enfermedad tromboembólica pulmonar
Esclerodermia

Enfermedades que cursan con alteración ventilatoria
obstructiva

Enfermedad pulmonar obstructiva crónica (EPOC)
Bronquiectasias
Fibrosis quística
Asma bronquial crónico

Enfermedades que cursan con alteración ventilatoria restrictiva
Neumopatías intersticiales

Fibrosis pulmonar idiopática
Neumoconiosis
Sarcoidosis
Alveolitis alérgica extrínseca
Neumopatías por drogas
Enfermedades del tejido conectivo

Enfermedades neuromusculares y de la caja torácica
Cifoscoliosis
Toracoplastia
Enfermedades neuromusculares

Enfermedades que cursan con alteración ventilatoria mixta
Bronquiectasias
Fibrosis quística
Lesiones residuales postuberculosis

Enfermedades que cursan con hipoventilación alveolar
Síndrome de apneas durante el sueño (sleep apnea

syndrome)
Hipoventilación alveolar de origen central
Síndrome de hipoventilación-obesidad (síndrome

de Pickwick)



bronquiolar12 (fig. 4). También son comunes los fenó-
menos de hiperplasia fibromuscular, con hipertrofia de
la capa media y muscularización de las arteriolas pre-
capilares8-11, y los fenómenos de trombosis intralumi-
nal13,14.

En la HTAP primaria la gravedad de las alteraciones
morfológicas constituye uno de los principales indica-
dores de mal pronóstico de la enfermedad8. En la
EPOC, también se ha observado que aquellos pacien-
tes en los que las alteraciones morfológicas son más
intensas son los que presentan un mayor grado de
HTAP11. De hecho, en la EPOC las alteraciones de la
estructura vascular constituyen el principal determi-
nante de la HTAP, en una medida mucho mayor que la
vasoconstricción hipóxica14,15. En estudios efectuados

por nuestro grupo hemos podido comprobar que en
pacientes con EPOC moderada, el grado de reactivi-
dad vascular pulmonar frente al estímulo hipóxico
guarda una relación inversa con el engrosamiento inti-
mal12 (fig. 5).

La constatación de que en la mayoría de los proce-
sos que cursan con HTAP se producen alteraciones es-
tructurales que afectan a la capa íntima9,10,12 y que la
gravedad de éstas guarda relación con el grado de 
reactividad vascular8,12, ha fomentado el interés en el
endotelio vascular pulmonar en las enfermedades res-
piratorias16,17.

FUNCIÓN ENDOTELIAL EN LAS
ENFERMEDADES RESPIRATORIAS

En 1980, Furchgott y Zawadzki18 demostraron por
primera vez el papel esencial del endotelio en la regu-
lación del tono vascular. Sus estudios sirvieron para
identificar la existencia de lo que denominaron factor
relajante derivado del endotelio (EDRF, endothelium-
derived relaxing factor). Posteriormente, en 1987, dos
grupos independientes de investigadores dirigidos por
Moncada19 y por Ignarro20, identificaron el óxido nítri-
co (NO) como la molécula cuyas acciones y propieda-
des se correspondían con las del EDRF. En la actuali-
dad, el NO endotelial se considera el principal agente
vasodilatador de síntesis endógena.

El NO se sintetiza a partir del aminoácido L-argini-
na, mediante la acción de la enzima NO-sintasa
(NOS), que en el endotelio vascular se expresa de for-
ma constitutiva. El NO sintetizado en el endotelio da
lugar a vasodilatación al activar la síntesis de 3,5-gua-
nosina monofosfato cíclico (cGMP) en la fibra lisa
muscular.

El NO endotelial desempeña un papel determinante
en el bajo tono de la circulación pulmonar. La inhibi-
ción de la síntesis de NO con análogos de la L-argini-
na o de su acción sobre la enzima guanilatociclasa
causa HTAP21,22.

Como se ha comentado anteriormente, en las enfer-
medades respiratorias es habitual encontrar cambios
estructurales que afectan a la capa íntima de las arte-
rias pulmonares. Ello ha llevado a investigar la fun-
ción endotelial en las arterias de pacientes con HTAP.
En 1991, Dinh-Xuan et al23 demostraron que en las ar-
terias pulmonares de pacientes candidatos a trasplante
pulmonar por EPOC en fase terminal, la respuesta
frente a vasodilatadores endotelio-dependientes estaba
alterada. Con ello se demostraba que en la EPOC
avanzada existe disfunción del endotelio pulmonar.
Asimismo, estudios efectuados por nuestro grupo tam-
bién han puesto de manifiesto que la disfunción del
endotelio pulmonar en la EPOC puede presentarse in-
cluso en las fases más tempranas de la enfermedad, ya
que hemos observado una menor relajación inducida
por vasodilatadores endotelio-dependientes en arterias
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TABLA 4
Anatomía patológica de la hipertensión pulmonar

Hipertensión pulmonar Hipertensión pulmonar 
primaria asociada a la EPOC

Capa íntima Proliferación celular Fibrosis intimal
(miofibroblastos) Desarrollo de haces

Fibrosis laminar musculares
concéntrica longitudinales

Capa muscular Hipertrofia muscular Hipertrofia muscular
Muscularización de Muscularización de 
las arteriolas las arteriolas

Luz vascular Trombosis Fenómenos 
trombóticos

Otros hallazgos Dilataciones localizadas
Necrosis fibrinoide
Lesiones plexiformes
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Fig. 4. Relación entre la intensidad de la inflamación bronquiolar
y el aumento de grosor en la capa íntima de las arterias muscula-
res pulmonares en pacientes con EPOC (adaptada de Barberà JA
et al12).



pulmonares de pacientes con obstrucción al flujo aéreo
moderada (FEV1, 72 ± 3% del valor de referencia)24

(fig. 6).
Además del NO, existen otros agentes de síntesis

endotelial que pueden participar en el desarrollo de
HTAP16. La prostaciclina (PGI2), un derivado del ácido
araquidónico por la vía de la ciclooxigenasa, es un po-
tente vasodilatador a la vez que inhibidor de la agrega-
ción plaquetaria. La acción vasodilatadora de la PGI2

se ejerce a través del incremento de la síntesis de 3,5-
adenosina monofosfato cíclico (cAMP) y es comple-
mentaria a la producida por el NO. Sin embargo, a pe-
sar de que el endotelio responde a la vasoconstricción
liberando PGI2, no parece que la liberación continuada
de PGI2 por parte del endotelio pulmonar tenga un pa-
pel determinante del bajo tono de la circulación pul-
monar25. La endotelina 1 (ET-1) es un potente vaso-
constrictor sintetizado también por las células
endoteliales. La producción de ET-1 está regulada
transcripcionalmente, siendo la ET-1 un agente que no
se almacena en la célula endotelial, sino que su libera-
ción se produce inmediatamente después de su sínte-
sis.

En condiciones fisiológicas, existe equilibrio entre
la producción endotelial de agentes vasodilatadores
(NO y PGI2) y vasoconstrictores (ET-1) que permite
mantener el bajo tono de la circulación pulmonar.
Cuando existe disfunción endotelial este equilibrio se
rompe y la síntesis de agentes vasodilatadores dismi-
nuye, lo que favorece la acción de los agentes vaso-
constrictores. Recientemente, Giaid et al26,27 han de-
mostrado que en las arterias pulmonares de pacientes
con HTAP primaria y secundaria se produce un incre-
mento en la expresión de ET y una reducción en la ex-
presión de NO-sintasa endotelial (eNOS). Es intere-
sante destacar que la expresión de eNOS estaba
inversamente relacionada con la gravedad de las alte-
raciones anatomopatológicas de las arterias pulmona-
res26. Este hallazgo permite esgrimir la hipótesis de

que la interrelación entre el engrosamiento de la ínti-
ma arterial y la menor reactividad de los vasos pulmo-
nares observada en estudios previos12,23 puede atribuir-
se al desequilibrio entre agentes vasodilatadores y
vasoconstrictores secundario a la lesión estructural del
endotelio. Esta lesión del endotelio pulmonar, tanto la
que ocurre de forma primaria como la que se produce
en el contexto de distintas enfermedades respiratorias,
constituye un elemento clave en el desarrollo de
HTAP.

ESTUDIO DEL PACIENTE 
CON HIPERTENSIÓN PULMONAR

La detección y el estudio de la HTAP son difíciles.
Por desgracia, no existe un esfigmomanómetro que
permita determinar de forma incruenta la presión arte-
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Fig. 5. Relación entre el diámetro
arterial y el grosor de las capas
íntima y muscular, en sujetos con-
trol, pacientes con EPOC y res-
puesta hipóxica conservada (res-
pondedores), y pacientes con
EPOC y respuesta hipóxica dis-
minuida (no respondedores). Los
pacientes con EPOC y respuesta
hipóxica disminuida presentaban
engrosamiento intimal en las ar-
terias de pequeño calibre. Por el
contrario, no se observaron dife-
rencias en el grosor de la capa
muscular entre los distintos gru-
pos (adaptada de Barberà JA et
al12).

Fig. 6. Relajación máxima inducida por un vasodilatador endote-
lio-dependiente (ADP, adenosín difosfato) en segmentos de arteria
pulmonar de sujetos control y pacientes con EPOC moderada. En
los pacientes con EPOC la respuesta vasodilatadora fue menor, 
lo que indica disfunción endotelial en este grupo de pacientes; 
*p < 0,05 (adaptada de Barberà JA et al24).



rial pulmonar. El diagnóstico de certeza de la HTAP,
su cuantificación y la valoración del grado de reversi-
bilidad requieren la cateterización de la arteria pulmo-
nar. Dada la invasividad de este procedimiento, su re-
alización se reserva para aquellas situaciones en las
que la HTAP comporta una mayor gravedad. Sin em-
bargo, dado que la HTAP constituye una complica-
ción importante en la evolución de distintas enferme-
dades respiratorias que puede requerir tratamiento
específico, es importante tener un nivel de sospecha
de la misma elevado, especialmente en aquellos pro-
cesos en los que con mayor frecuencia puede asociar-
se HTAP. Dado que la clínica de la HTAP es poco es-
pecífica, y a menudo indistinguible del proceso de
base, es preciso basar la sospecha de HTAP en los re-
sultados de exploraciones no invasivas que, llegado el
caso, nos permitirán distinguir a aquellos pacientes en
los que sí será necesario practicar un estudio hemodi-
námico invasivo.

Estudio radiológico

El patrón radiológico más característico de la HTAP
es el aumento de tamaño hiliar con oligohemia en los
campos pulmonares, signos que pueden acompañarse
de los de hipertrofia o dilatación del VD. Sin embargo,
la radiografía de tórax es una exploración poco sensi-
ble en la detección de HTAP, especialmente si ésta es
de carácter moderado. Distintos estudios han intentado
identificar signos radiológicos que permitan detectar
HTAP cuando ésta todavía es de carácter moderado. El
ensanchamiento del diámetro de la arteria pulmonar
inferior derecha por encima de 16 mm y el aumento de
la distancia entre los márgenes externos de los hilios
por encima de 13 cm son los hallazgos radiológicos
que más consistentemente se han relacionado con la
HTAP28,29. De todos modos, debe tenerse en cuenta
que en la EPOC, la enfermedad que más frecuente-
mente causa HTAP, estos signos pueden ser difíciles
de identificar.

La tomografía computarizada (TC) de tórax tampo-
co es un examen sensible en la detección de HTAP,
aunque sí que permite determinar de forma más preci-
sa el diámetro de la arteria pulmonar principal, cuyo
límite superior se ha establecido en 2,9 cm30. Valores
superiores a esta cifra son altamente indicativos de
HTAP. Cabe señalar que la TC de tórax, a pesar de te-
ner un valor limitado en el estudio de la patología vas-
cular pulmonar, sí que proporciona abundante infor-
mación morfológica del parénquima pulmonar. Por
este motivo, la TC de tórax es un examen recomenda-
do en la evaluación de pacientes con neumopatías in-
tersticiales y en aquellos en los que exista sospecha de
enfisema pulmonar.

El estudio angiográfico pulmonar se reserva para
aquellos casos en los que la HTAP sea de origen trom-
boembólico, especialmente en la trombosis crónica de

la arteria pulmonar, en la que permite delimitar las po-
sibilidades de abordaje quirúrgico.

Exploración funcional respiratoria

El estudio de la función pulmonar está indicado en
todos los pacientes con sospecha o evidencia de
HTAP, dado que las pruebas de función pulmonar son
de gran utilidad en el diagnóstico diferencial de las
distintas enfermedades que pueden ocasionar HTAP
(tabla 3).

Una primera evaluación de la función respiratoria
del paciente con HTAP debe constar de las siguientes
exploraciones: espirometría forzada, medición de vo-
lúmenes pulmonares estáticos, estudio de la capacidad
de difusión de monóxido de carbono y gasometría ar-
terial. En casos concretos el test de esfuerzo integrado,
la polisomnografía nocturna o el estudio de la función
muscular respiratoria también serán de gran utilidad
para el diagnóstico de la neumopatía causante de la
HTAP (tabla 5).

La espirometría forzadaconsiste en la realización
de una maniobra espiratoria con el máximo esfuerzo y
rapidez, desde la capacidad pulmonar total (TLC) has-
ta el volumen residual. Los principales parámetros que
se determinan son la capacidad vital forzada (FVC), el
volumen espirado en el primer segundo (FEV1) y la
relación entre ambos, o cociente FEV1/FVC. La espi-
rometría forzada permite distinguir las alteraciones de
la capacidad ventilatoria de tipo obstructivo y de tipo
restrictivo. La alteración ventilatoria obstructivavie-
ne definida por la reducción del FEV1 y del cociente
FEV1/FVC y es característica de las enfermedades de
la vía aérea (tabla 3). La alteración ventilatoria res-
trictiva se caracteriza por la reducción de la FVC y la
elevación del cociente FEV1/FVC. Dado que en oca-
siones la reducción de la FVC puede estar producida
por la compresión dinámica de la vía aérea durante la
realización de la maniobra espiratoria forzada, es ne-
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TABLA 5
Exploración funcional respiratoria en la hipertensión

pulmonar

Exámenes convencionales
Espirometría forzada
Volúmenes pulmonares estáticos
Capacidad de difusión de monóxido de carbono
Gasometría arterial

Exámenes especiales
Test de esfuerzo integrado
Polisomnografía nocturna
Evaluación patología neuromuscular

Curvas flujo-volumen
Presiones respiratorias máximas
Espirometría en bipedestación y en decúbito
Presión transdiafragmática



cesario que la alteración ventilatoria restrictivasea
confirmada con la medición de los volúmenes pulmo-
nares estáticos.

El estudio de los volúmenes pulmonares estáticos
está dirigido a medir el gas que contiene el pulmón y
puede realizarse mediante la dilución de un gas marca-
dor, habitualmente helio, o mediante pletismografía
corporal. La disminución de los volúmenes pulmona-
res estáticos, especialmente de la TLC, permite esta-
blecer definitivamente el diagnóstico de alteración
ventilatoria restrictiva. Existen distintas enfermedades
causantes de HTAP que cursan con una alteración
ventilatoria restrictiva(tabla 3). A grandes rasgos, dis-
tinguimos entre aquellas en las que la restricción está
producida por patología parenquimatosa pulmonar,
como es el caso de las neumopatías intersticiales, y
aquellas en las que la restricción está producida por
patología extraparenquimatosa, de la caja torácica o
neuromuscular (tabla 3).

Existen pacientes que asocian la alteración ventila-
toria obstructiva y la restrictiva. Es lo que se denomina
alteración ventilatoria mixta, trastorno funcional que
se caracteriza por el descenso de la FVC, del FEV1 y
del cociente FEV1/FVC. De entre los procesos respira-
torios causantes de HTAP que pueden cursar con una
alteración ventilatoria mixta son de destacar las bron-
quiectasias y las neumopatías por lesiones residuales
postuberculosis (tabla 3).

La medición de la capacidad de difusión de monóxi-
do de carbono(DLCO) es un examen sensible aunque
poco específico en el estudio de la HTAP. La DLCO
puede estar disminuida por distintos factores, entre los
que cabe destacar la reducción del volumen capilar
pulmonar, la alteración de la interfase alveolo-capilar
y la disminución del volumen pulmonar, entre otros.
La reducción de la DLCO puede ser la única altera-
ción de la función respiratoria en las enfermedades
vasculares pulmonares (HTAP primaria o tromboem-
bolismo pulmonar). De entre las enfermedades que
cursan con una alteración ventilatoria restrictiva, la re-
ducción de la DLCO permite distinguir las producidas
por patología parenquimatosa (neumopatías intersti-
ciales) de las producidas por patología extraparenqui-
matosa (deformidades de la caja torácica o patología
neuromuscular).

Es de gran importancia que en la evaluación de pa-
cientes con HTAP se practique una gasometría arte-
rial . Ésta permite determinar la existencia de hipoxe-
mia. En las enfermedades respiratorias que causan
HTAP secundaria, ésta suele asociarse a hipoxemia de
severa intensidad (PaO2 < 60 mmHg). En este caso, la
corrección de la hipoxemia con O2 suplementario será
el tratamiento más adecuado de la HTAP. Sin embar-
go, en algunas ocasiones la hipoxemia es de carácter
moderado y, aparentemente, no justifica la HTAP. En
estos casos debe considerarse la posibilidad de que el
paciente presente episodios repetidos de hipoxemia o

de empeoramiento de la misma. Frecuentemente estos
episodios se producen durante la realización de esfuer-
zos o durante el sueño, por lo que será necesario des-
cartar estas alteraciones mediante exámenes específi-
cos. La gasometría arterial también nos informa del
valor de la PaCO2, que puede estar aumentada en los
pacientes con EPOC avanzada. El aumento de la
PaCO2 en un paciente que no presenta otras alteracio-
nes funcionales debe hacer sospechar un cuadro de hi-
poventilación alveolar.

Estudios respiratorios especiales

El test de esfuerzo integradopermite el análisis de
las respuestas pulmonar, cardíaca y metabólica del or-
ganismo durante el ejercicio. El test suele realizarse en
un cicloergómetro o en un tapiz rodante, efectuándo-
se incrementos progresivos de la carga (10-20 W) cada
1-2 min. Las variables que se miden habitualmente
son: ventilación minuto, frecuencia respiratoria, con-
sumo de O2, producción de CO2, frecuencia cardíaca,
presión arterial, saturación de O2 y gasometría arterial.
En la valoración de la HTAP, el test de esfuerzo inte-
grado permite cuantificar la tolerancia al ejercicio, de-
terminar el principal factor limitante de dicha toleran-
cia y evaluar si existe un empeoramiento de la
hipoxemia durante el ejercicio. En la evaluación de
pacientes con sospecha de HTAP, el test de esfuerzo
integrado está especialmente indicado en aquellos pa-
cientes que pueden desarrollar hipoxemia durante el
ejercicio, como ocurre en algunas neumopatías inters-
ticiales (fibrosis pulmonar idiopática) y en algunos pa-
cientes con EPOC. Dado que la pulsioximetría es poco
sensible a cambios pequeños de la PaO2 y no permite
la valoración de la PaCO2, es recomendable la coloca-
ción de un catéter arterial cuando se realiza el test de
esfuerzo para poder analizar directamente la gasome-
tría arterial, tanto en reposo como durante el esfuerzo.
El test de esfuerzo integrado también permite una eva-
luación objetiva de la tolerancia al ejercicio, de gran
utilidad en el seguimiento clínico del paciente y en la
valoración de la respuesta al tratamiento.

En situaciones muy específicas puede realizarse un
estudio hemodinámico pulmonar durante el esfuerzo,
mediante la cateterización de la arteria pulmonar. Las
indicaciones de dicho estudio son muy restringidas y
están dirigidas a la detección precoz de HTAP en
aquellos pacientes que sólo la desarrollan durante el
esfuerzo.

El estudio polisomnográfico nocturnoconsiste en el
registro de distintas variables neurológicas y respirato-
rias durante el sueño. El estudio permite evaluar la cali-
dad del sueño y determinar si existen trastornos que
modifiquen el ritmo normal del sueño. Está especial-
mente indicado en la detección del síndrome de ap-
neas del sueño (sleep apnea syndrome), síndrome que
consiste en la interrupción del flujo aéreo durante pe-
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ríodos superiores a 10 s de forma repetida durante el
sueño, y con más de 20 episodios a la hora. Las apneas
pueden ser de tipo obstructivo, las más frecuentes, o
centrales. Las apneas tienen consecuencias fisiopatoló-
gicas importantes en el sistema cardiorrespiratorio. Por
un lado, pueden causar descensos significativos de la
PaO2, que pueden llegar a ser importantes y ocasionar
el desarrollo de HTAP. Por otro lado, en el síndrome de
apneas obstructivas se generan presiones intratorácicas
muy negativas que afectan a la función de ambos ven-
trículos. No es infrecuente que algunos pacientes con
EPOC presenten además un síndrome de apneas del
sueño, lo que se denomina síndrome overlap, y que
constituye un importante factor predisponente al desa-
rrollo de HTAP. También es relativamente frecuente
que pacientes con EPOC o con malformaciones de la
caja torácica (cifoscoliosis) presenten episodios de
agravamiento de la hipoxemia (desaturación) durante
el sueño, especialmente en la fase de movimientos ocu-
lares rápidos (REM, rapid eye movement). Estos episo-
dios no están ocasionados por apneas, sino que se de-
ben a la hipoventilación que se produce en esta fase del
sueño por la pérdida del tono muscular.

Por último, nos referiremos a los exámenes que per-
miten la evaluación de pacientes con enfermedades
neuromusculares. En estos casos está indicado realizar
las curvas flujo-volumen, el estudio de las presiones
respiratorias máximas(presión inspiratoria máxima
[PIM] y presión espiratoria máxima [PEM]) y el estu-
dio espirométrico en bipedestación y en decúbito. La
realización de estos exámenes, todos ellos sencillos y
no invasivos, permite detectar la pérdida de fuerza de
la musculatura ventilatoria debida a la paresia o a la
parálisis diafragmática. En casos dudosos puede ser
necesario medir la presión transdiafragmáticapara
efectuar el diagnóstico. Para ello es necesaria la colo-
cación de dos sondas, esofágica y gástrica, a fin de de-
terminar la presión a ambos lados del diafragma.

Gammagrafía pulmonar

El estudio gammagráfico pulmonar es de gran utili-
dad en la valoración de pacientes con HTAP y su prin-
cipal interés consiste en descartar la existencia de 
defectos de perfusión debidos a enfermedad trombo-
embólica. Es aconsejable efectuar en la misma explo-
ración el estudio combinado de la distribución de la
perfusión, con la inyección de microesferas de albúmi-
na marcadas con 99Tc, y de la distribución de la venti-
lación con 133Xe. La existencia de múltiples defectos
de perfusión es indicativa de enfermedad tromboem-
bólica o de enfermedad venooclusiva pulmonar31. En
la HTAP primaria la distribución de la perfusión es
normal o bien existe una distribución irregular del tra-
zador, pero sin déficit segmentarios claros. En la
EPOC y otras enfermedades parenquimatosas pulmo-
nares puede existir una distribución irregular de la per-

fusión con déficit localizados, pero que generalmente
se acompañan de defectos en la distribución de la ven-
tilación en la misma localización.

Examen ecocardiográfico

La ecocardiografía es de realización imprescindible
en la valoración de los pacientes con HTAP, aunque
puede ser dificultosa en los pacientes con EPOC e hi-
perinsuflación pulmonar debido a la interferencia que
produce el aumento del espacio aéreo retrosternal.

La ecocardiografía bidimensional aporta informa-
ción sobre la morfología y la dinámica de las paredes
ventriculares, el aspecto y la cinética valvular, y el
tamaño de las cavidades cardíacas. Con la aplicación
de la técnica Doppler es posible, además, estimar la
PAP.

La ecocardiografía bidimensional permite la detec-
ción de hipertrofia de la pared libre del VD, definida
como un aumento de grosor superior a 6 mm32. Sin
embargo, la detección de hipertrofia del VD puede es-
tar limitada por la dificultad de diferenciar la pared del
VD de las estructuras circundantes. En este sentido,
merece señalarse que en la EPOC la correlación entre
la medición ecográfica del grosor de la pared del VD y
el peso del VD, medido en el estudio autópsico, ha
sido escasa33. El hallazgo de un diámetro telediastólico
del VD aumentado refleja el debilitamiento de éste
frente a la sobrecarga de presión. En los pacientes con
EPOC este hallazgo se correlaciona con antecedentes
de episodios de descompensación de la función ventri-
cular derecha34.

La estimación ecocardiográfica de la PAP es posible
con la técnica de Doppler. La estimación se basa en la
medida de la velocidad máxima del flujo de regurgita-
ción en los pacientes que presentan insuficiencia tri-
cuspídea (IT). Para efectuar la estimación es necesaria
la localización del flujo de regurgitación de la IT, utili-
zando la modalidad de Doppler en color, y la medida
de la velocidad máxima del flujo con Doppler conti-
nuo. Apartir de la velocidad máxima del flujo, y apli-
cando la ley de Bernouilli, se calcula el gradiente auri-
culoventricular de presión. A éste se añade la presión
de la aurícula derecha, a la que suele asignarse un va-
lor fijo entre 6 y 12 mmHg, siendo el resultado estima-
do equivalente a la PAP sistólica. La estimación eco-
cardiográfica de la PAP sitólica ha demostrado tener
una buena correlación con la medida en el estudio he-
modinámico35,36.

Estudio hemodinámico pulmonar

El estudio hemodinámico pulmonar permite el diag-
nóstico de certeza de HTAP, a la vez que posibilita la
medición del gasto cardíaco, la detección de saltos
oximétricos y la evaluación de la reversibilidad de la
hipertensión con el tratamiento vasodilatador.
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El estudio hemodinámico pulmonar está indicado en
los pacientes con hipertensión pulmonar primaria 
en los que se incluirá además el test de reactividad
vascular pulmonar,en el que se evalúa la respuesta a
agentes vasodilatadores. Habitualmente se utiliza un
vasodilatador de acción rápida (p. ej., PGI2) y si éste
ocasiona un descenso significativo de la RVP y de la
PAP, se evalúa posteriormente la respuesta frente a va-
sodilatadores orales (habitualmente, bloqueantes de
los canales del Ca++) con el objeto de determinar la do-
sis a administrar de forma crónica37,38. Recientemente,
se ha incorporado la administración de NO inhalado
como agente vasodilatador agudo39. Comparado con la
PGI2, el NO inhalado tiene la ventaja de actuar selecti-
vamente sobre la circulación pulmonar sin modificar
la resistencia vascular sistémica40. Nosotros usamos
concentraciones de 10, 20 y 40 partes por millón
(ppm), que son inhaladas durante períodos de 20 min.
Hemos comprobado que los pacientes que respon-
den frente al NO inhalado también lo hacen frente a 
la PGI2.

En los pacientes con HTAP secundaria a neumopa-
tías crónicas, las indicaciones del estudio hemodiná-
mico pulmonar son mucho más restringidas. Las prin-
cipales indicaciones incluyen los casos dudosos de
HTAP tras el estudio con técnicas no invasivas, la eva-
luación de pacientes tributarios de tratamiento vasodi-
latador, las indicaciones no usuales de oxigenoterapia
continua domiciliaria y, por último, en la valoración
prequirúrgica, especialmente en los candidatos a tras-
plante pulmonar o a cirugía de reducción de volumen
pulmonar.

TRATAMIENTO

Resulta evidente que el enfoque terapéutico de la
HTAP viene determinado por el proceso causante de 
la misma. Un análisis detallado del tratamiento de las
distintas entidades a las que puede asociarse HTAPse
escapa del objetivo de esta revisión. Sin embargo, sí
que consideramos de interés analizar la necesidad de
efectuar un tratamiento específico de la HTAP asocia-
da a las enfermedades respiratorias crónicas, especial-
mente en la más frecuente de ellas, la EPOC.

Vasodilatadores

El empleo de fármacos vasodilatadores resulta efi-
caz en el tratamiento de la HTAP primaria, dado que
mejora la función cardíaca, aumenta la supervivencia
y mejora la calidad de vida41. Dado que en la EPOC la
presencia de HTAP es un factor pronóstico desfavora-
ble podría estar indicada y tener implicaciones pronós-
ticas la reducción del tono vascular pulmonar con fár-
macos vasodilatadores. Sin embargo, los distintos
estudios en los que se han administrado vasodilatado-
res a pacientes con EPOC han demostrado que la efec-
tividad de estos agentes es escasa. El principal efecto
adverso de los vasodilatadores en la EPOC es la in-
hibición de la VPH, lo que da lugar al deterioro de 
la oxigenación arterial42 (fig. 7). Por otra parte, en la
EPOC la reducción del tono vascular en respuesta a 
la administración de fármacos vasodilatadores suele
ser escasa, debido a que el principal componente de la
HTAP es de carácter fijo, secundario a los cambios es-
tructurales que se producen en los vasos pulmonares15.
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Fig. 7. Efecto de la administra-
ción de nifedipino y óxido nítrico
(NO) sobre la resistencia vascular
pulmonar (RVP) y la presión par-
cial de oxígeno arterial (PaO2) en
pacientes con EPOC e hiperten-
sión pulmonar. La disminución
del tono vascular pulmonar indu-
cida por nifedipino (vasodilatador
sistémico) y por NO (vasodilata-
dor pulmonar selectivo) se acom-
pañó de un descenso significativo
de la PaO2; *p < 0,05 (adaptada
de Agustí AGN et al42 y Barberà
JA et al45).



procesos en los que el mecanismo de hipoxemia es el
desequilibrio en las relaciones V

.
A /Q

.
pulmonar, como

es el caso de la EPOC45.
También se ha utilizado la vía inhalada para la ad-

ministración local de PGI2 en situaciones de hiperten-
sión pulmonar46. Los efectos producidos por la PGI2

nebulizada son similares a los del NO, obteniéndose
una acción vasodilatadora selectiva de la circulación
pulmonar, sin que se modifique la resistencia vascular
sistémica46. Sin embargo, la administración de PGI2

nebulizada a pacientes con una neumopatía de base
también puede empeorar el intercambio gaseoso.
Walmrath et al47 demostraron que la administración de
PGI2 nebulizada a pacientes con fibrosis pulmonar
idiopática y neumonía asociada podía ocasionar un
empeoramiento de la oxigenación arterial. Por el con-
trario, en los pacientes en los que la neumonía no esta-
ba asociada a una neumopatía subyacente, la PaO2 me-
joró47. Este hallazgo refuerza la idea de que la
administración de vasodilatadores es útil, en términos
de intercambio gaseoso, en las situaciones de shuntin-
trapulmonar y perjudicial en las situaciones de dese-
quilibrio V

.
A /Q

.
pulmonar.

Oxigenoterapia

En los pacientes con EPOC, la hipoxia alveolar se
considera el determinante principal del incremento de
la PAP. Por lo tanto, la corrección de la hipoxia alveo-
lar aparece como la intervención más lógica para redu-
cir la HTAP. En la actualidad está bien demostrado
que la administración de forma continuada de oxígeno
a pacientes con EPOC aumenta su supervivencia. Es-
tudios multicéntricos efectuados por el Medical Rese-
arch Council (MRC) en el Reino Unido48 y en los
EE.UU. (NOTT, Nocturnal Oxygen Therapy Trial)49,
publicados a principios de la década de los ochenta,
establecieron claramente que en los pacientes con
EPOC e HTAP que recibieron oxigenoterapia continua
domiciliaria (OCD) la supervivencia fue superior a la
del grupo control (fig. 8). Asimismo, también está

TABLA 6
Indicaciones de oxigenoterapia continua domiciliaria

Paciente con EPOC, en fase estable y correctamente tratado,
que tenga:

PaO2 inferior a 55 mmHg
PaO2 entre 55 y 60 mmHg, con evidencia de:

Hipertensión arterial pulmonar
Cor pulmonale
Insuficiencia cardíaca congestiva
Arritmia cardíaca
Hematócrito superior a 55%

Paciente con enfermedad pulmonar crónica (no EPOC),
que tenga:

PaO2 inferior a 60 mmHg

Como consecuencia de ello, el incremento del gasto
cardíaco asociado a la reducción del tono vascular pul-
monar también es escaso y no compensa la reducción
en la oxigenación arterial, por lo que tampoco se con-
sigue una mejoría en el aporte de oxígeno a los
tejidos42. Por este motivo, no se considera justificado
el empleo de vasodilatadores sistémicos con el objeto
de tratar la HTAP en la EPOC43.

Recientemente se ha introducido el NO inhalado
como agente vasodilatador pulmonar selectivo. Pepke-
Zaba et al40 demostraron que la administración de NO
inhalado a pacientes con HTAP primaria daba lugar a
un descenso de la PAP similar al observado tras la ad-
minstración de PGI2, aunque a diferencia de este fár-
maco, durante la administración de NO inhalado no se
modificó la presión arterial sistémica40. En pacientes
con síndrome de distrés respiratorio agudo (ARDS)44,
la administración de NO inhalado no sólo disminuye
la resistencia vascular pulmonar, sino que también
puede mejorar la oxigenación arterial44.

Sin embargo, en los pacientes con EPOC la acción
del NO inhalado es distinta. En estudios efectuados
por nuestro grupo hemos podido comprobar que en
pacientes con EPOC e HTAP la administración de NO
inhalado ejerce una acción vasodilatadora pulmonar
selectiva, pero al igual que ocurre con los vasodilata-
dores sistémicos, el NO inhalado empeora la oxigena-
ción arterial al inhibir la VPH45 (fig. 7). Basándonos
en estos resultados, consideramos que la administra-
ción de NO inhalado puede ser beneficiosa en situa-
ciones en las que el mecanismo de hipoxemia es el
shuntintrapulmonar, como en el ARDS, mientras que
es perjudicial para el intercambio gaseoso en aquellos
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Fig. 8. Efecto de la oxigenoterapia continua domiciliaria en pa-
cientes con EPOC e hipertensión pulmonar. La supervivencia fue
superior en los pacientes tratados con oxígeno y aumentaba en re-
lación al número de horas diarias de tratamiento (adaptada del
Medical Research Council Working Party48 y del Nocturnal Oxy-
gen Therapy Trial49).



comprobado que a mayor número de horas diarias 
de OCD mejor es la supervivencia de los pacientes
(fig. 8). Por este motivo, es práctica habitual recomen-
dar a los pacientes un mínimo de 16 h diarias de admi-
nistración de O2. Las indicaciones de OCD en los pa-
cientes con EPOC se exponen en la tabla 650. En otras
patologías las indicaciones no están tan claramente es-
tablecidas dado que no se ha podido demostrar de for-
ma convincente su efecto sobre la supervivencia51. Sin
embargo, existen indicios de que la administración de
oxígeno en casos de hipoxemia nocturna o durante el
esfuerzo y a pacientes con fibrosis pulmonar idiopáti-
ca puede resultar beneficiosa50.

De todos modos, debe tenerse en cuenta que la OCD
tiene un efecto escaso sobre la hemodinámica pulmo-
nar. En el estudio efectuado por el MRC48, la PAP no
se modificó en los pacientes que recibieron OCD, aun-
que aumentó en el grupo control (2,7 mmHg/año). En
el estudio NOTT49 se comprobó que a los 6 meses de
tratamiento, la PAP descendió un promedio de 3
mmHg en los pacientes que recibieron OCD durante
más de 18 h diarias, mientras que no se modificó en
los que recibieron OCD durante sólo 12 h diarias.
Otros estudios han puesto de manifiesto que la admi-
nistración de OCD resulta en una mejoría moderada de
la HTAP en la EPOC y que raramente ésta llega a re-
vertir52. Sin embargo, sí que está demostrado que en
los pacientes no tratados con OCD la HTAP
empeora53.

Por todo ello, la OCD es hoy por hoy el tratamiento
más adecuado de la HTAP asociada a las enfermeda-
des respiratorias crónicas, a pesar de su escasa reper-
cusión en la hemodinámica pulmonar. Mientras que
las indicaciones de OCD están bien establecidas en pa-
cientes con EPOC e hipoxemia grave (tabla 6), las
otras indicaciones deben ser consideradas de forma in-
dividualizada.
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