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La hipertensiéon arterial pulmonar es la principal
complicaciéon cardiovascular de las enfermedades
respiratorias crénicas, y su desarrollo constituye
uno de los indicadores mas importantes de mal pro-
néstico de la enfermedad. Son caracteristicas de la
circulaciéon pulmonar el bajo tono vascular y la res-
puesta vasoconstrictora frente a la hipoxia. En es-
tas caracteristicas tiene un papel esencial el endo-
telio pulmonar. Las alteraciones estructurales de
las arterias pulmonares en la hipertension arterial
pulmonar afectan preferentemente a la capa intima
y pueden lesionar las células endoteliales. La dis-
funcion del endotelio pulmonar se ha reconocido
en las distintas formas de hipertension arterial
pulmonar. El empleo de farmacos vasodilatadores
para el tratamiento de esta enfermedad se reserva
para las formas primarias de hipertensiéon. Por el
contrario, en la hipertensién arterial pulmonar
asociada a enfermedades respiratorias croénicas el
empleo de vasodilatadores sistémicos o pulmona-
res selectivos no esta indicado porque pueden em-
peorar el intercambio gaseoso al inhibir la vaso-
constriccion hipéxica. El tratamiento mas efectivo
de la hipertension arterial pulmonar asociada a en-
fermedades respiratorias que cursan con hipoxe-
mia crénica 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 Cardiol998; 51: 56-68)

INTRODUCCION

condiciones de reposo. Clasicamente se reconoce que
la HTAP puede tener un origen «poscapilar» o «preca-

La hipertensién arterial pulmonar (HTAP) viene de-pilar». En determinadas circunstancias, la HTAP tam-
finida como la elevacion de la presion de la arterisbién puede aparecer de forma secundaria al incremen-
pulmonar (PAP) media por encima de 20 mmHg erto del flujo sanguineo pulmonar. La HTAP de origen
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precapilar puede presentarse como proceso primario
de la circulacién pulmonar, como en la hipertension

pulmonar primaria, y también como proceso asociado
a la mayoria de las enfermedades respiratorias croni-
cas que cursan con hipoxemia. De hecho, la HTAP es
la principal complicacion cardiovascular de las enfer-

medades respiratorias cronicas, y su desarrollo consti-



Regulacion de la hemodinamica pulmonar
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TABLA 1

Pasiva

Presion alveolar

Volu

men pulmonar

Presion intersticial
Presion de la auricula izquierda

Activa

Vasoconstriccion pulmonar hipoxica

Control neurégeno
Estimulacion simpatica
Estimulacion parasimpatica

Control humoral
Vasodilatacion

Zona 1l

Zona 2 Pa > Pa> Pv

Zona 3 Pa > Pv > Pa

Fig. 1. Efecto de la interrelacion entre la presion alveolar (PA), la

Oxido nitrico presion arterial (Pa) y la presién venosa (Pv) sobre el flujo san-
Prostaciclina guineo en las distintas zonas del pulmén, y su analogia con una
Acetilcolina cascada o presa fluvial (derecha). En la zona 1 no existe flujo de-
Bradicinina bido a que la PA supera a la Pa. En la zona 2, la PA es inferior a

Prostaglandinas [y E
Péptido intestinal vasoactivo
Factor natriurético atrial

Vasoconstriccion

Endotelina 1
Angiotensina Il
Vasopresina
Tromboxano A
Histamina
Serotonina
Prostaglandina F

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 presion entre Pa y Pv,
y es independiente de la PA.

tencia al flujo sanguineo 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.

Leucotrienos Para que el intercambio gaseoso entre la sangre ve-
nosa mezclada y el aire inspirado sea éptimo es nece-
sario que la presion hidrostatica del lecho vascular
pulmonar sea muy baja. De este modo, se evita la ex-
tuye uno de los indicadores mas importantes de un esravasacion de liquido al espacio intersticial, a la vez
tadio avanzado de enfermedad. gue se permite el trabajo del ventriculo derecho (VD)

El estudio de las alteraciones vasculares pulmonaresun minimo coste energético. Las presiones medias de
asociadas a las enfermedades respiratorias ha tenitio circulacion pulmonar equivalen, aproximadamente,
un importante desarrollo en los Ultimos afios. A elloal 20% de las registradas en la circulacion sistémica.
han contribuido un mejor conocimiento de la fisiopa-Esta presion tan reducida hace que, en consecuencia,
tologia de la circulacion pulmonar y de la etiopatogeda relacion presion-flujo en la circulacién pulmonar
nia de las alteraciones estructurales de los vasos pidea extraordinariamente sensible a las influencias me-
monares, asi como el reconocimiento del importanteédnicas externas.
papel que tiene el endotelio en la regulacion del tono La hemodinamica pulmonar esta regulada por meca-
vascular Por otra parte, la posibilidad de administrarnismos pasivos y activosapla J). De entre los meca-
los farmacos vasodilatadores de forma que actien saismos pasivos merece destacarse el efecto que la pre-
lectivamente sobre el lecho vascular pulmonar ha susion alveolar ejerce sobre el flujo sanguineo pulmonar.
puesto una interesante aproximacion al tratamiento deos vasos pulmonares se comportan como un resistor
esta complicacion. de Starling, en el que el flujo sanguineo de la unidad

En la presente revision abordaremos algunos de lagspiratoria depende de la interrelacién entre las pre-
aspectos que se han desarrollado en los Ultimos afiagpnes alveolar, arterial y venosa. Esta interrelacion de
sobre la fisiopatologia, el diagndstico y el tratamientgpresiones ha sido comparada con una cascada o presa
de la HTAP asociada a las enfermedades respiratoridiivial por Permutt et alwaterfall effect' y constituye
cronicas. la base de la diferenciacion de la distribucion de la

perfusién pulmonar en distintas zonas, realizada por
FISIOPATOLOGIA West e_t,aﬂ (fig. 1). En lazona 1no exi.ste flujo porque
la presion alveolar supera a la arterial. Endaa 2 en

La circulacién pulmonar se diferencia de la sistémi-la que la presion alveolar es inferior a la arterial, pero
ca en dos grandes aspectos. En primer lugar, el leclsuperior a la venosa, la cantidad de flujo esta determi-
vascular pulmonar se caracteriza por ofrecer una resisrada por la diferencia entre la presion arterial y la al-
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A pecialmente en aquellas maniobras que dan lugar a un
mayor aumento de la presién alveolar, como es duran-
te la aplicacion de presion espiratoria positiva final

. (PEEP).

- Recientemente se ha comprobado que el flujo san-
. c guineo disminuye en la base del pulmbon@ 43, lo
gue no puede explicarse por la interrelacion entre las

s A presiones alveolar, arterial y venosa. Estaa 4se ha
v atribuido a un incremento en la resistencia de los va-
sos extraalveolares por el aumento de la presion in-
tersticial.

El hecho de que la hemodinamica pulmonar respon-
da pasivamente a los cambios en la presiones intra y
extravasculares ocasiona que la relacion presién-flujo
de la circulaciéon pulmonar no sea linefd).(2). Los
Fig. 2. Posibles relaciones presion-flujo en la circulacion pulmo- vasos pU|monareS,Son distensibles, por IQ que el incre-
nar. A: relacion lineal con resistencia baja; B: relacién lineal con mento de presion intravascular secundario al aumento
resistencia elevada; C: relacion lineal con colapso vascular (la de flujo da lugar a la distension de los vasos funcio-
recta no pasa por el_origen), y D: relaci(?n curvilinea, compatible ngntes y a la aperturareclutamientode nuevos va-
con fenébmenos de distension y reclutamiento vascular. sos. El resultado es la reduccién de la resistencia vas-
cular pulmonar (RVP). Asi, en condiciones
fisiolégicas, la relacion presion-flujo es curvilinea
(fig. 2). Un ejemplo caracteristico de este comporta-

Presion
AN

\

Flujo

A B ¢ o miento es el que ocurre durante el ejercicio, situacién
\ en la que en el individuo sano se produce un descenso

de la RVP. Por este motivo, la utilizacion de la RVP

l l l como parametro indicativo de los cambios del tono

vascular pulmonar ha sido criticada por algunos auto-
res. Por ello, se ha propuesto que la mejor forma de
1vasod”atadores evaluar la respuesta de la circulacién pulmonar ante
WO /O VA una intervencion farmacoldgica es mediante la cons-
truccion de curvas flujo-volumen; por ejemplo, efec-
Fig. 3. Efecto de la vasoconstriccién pulmonar hipéxica sobre last@ndo mediciones en reposo y durante el ejercicio. Si
relaciones  ventilacién-perfusion "() pulmonares. Cuando €llo no es posible, deberia considerarse que un descen-
existen unidades alveolar hipoxicas con cocientg® ¥educidos so de la RVP refleja un descenso del tono vascular

por disminucion de la ventilacién (A), el fenémeno de vasoconspyimonar siempre y cuando se acomparie de un des-
triccion hipdxica permite restablecer el equilibriq/§ (B). La censo de la PAP

administracion de vasodilatadores o de oxigeno inhibe la vaso- . . .
constriccion hipoxica y da lugar al deterioro de las relaciones D€ entre los mecanismos activos que regulan la cir-

V,/Q pulmonares (C). culacion pulmonar consideramos especialmente im-
portante la vasoconstriccion pulmonar hipéxica
(VPH). En los vasos pulmonares una reduccién en la
veolar En lazona 3Ja presion alveolar es inferior a la presion alveolar de {Zausa vasoconstriccion. Este fe-
arterial y a la venosa, por lo que la cantidad de flujmémeno, descrito por primera vez en 1946 por Von
depende exclusivamente de la diferencia de presi6Ruler y Liljestran€, difiere de la respuesta de las arte-
entre el lado arterial y el venoso, y es independiente dgas sistémicas, que se relajan frente al estimulo hip6-
la presion alveolar. xico. Se considera que la vasodilatacion de las arterias
Estas distintas zonas se han descrito en individuosistémicas cuando existe un descenso de la presion
sanos en posicion erecta. Debido a las bajas presionparcial de Qen la sangre arterial (PgQiene por ob-
de la circulacion pulmonar y al efecto de la gravedadjeto restablecer el aporte de ®los tejidos mediante
el flujo sanguineo pulmonar aumenta desde los vértiun incremento de flujo. En cambio, en la circulacion
ces hasta las bases pulmonares. En las zonas 2 y 3, mdgmonar en la que el descenso de la,Rveolar
fenémenos deeclutamientoy de distensién vascular suele deberse a una reduccién en la ventilacion, la va-
son los principales mecanismos de regulacion del flujgoconstriccion hipoxica tiene por objeto reducir la per-
sanguineo. En la posicion de decubito todo el pulmérfusion de las unidades alveolares pobremente ventila-
esta en zona 3. Sin embargo, si aumenta la presion alas, restableciendo el equilibrio ventilacion-perfusion
veolar reaparecen las zonas 1y 2. Estos aspectos t®-/Q) (fig. 3). Asi, laVPH constituye un eficaz meca-
nen importancia durante la ventilaciéon mecanica, esnismo de regulacion de las relacionggQ/pulmona-
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res, que permite compensar el efecto de las enferme- TABLA 2 o
dades pulmonares sobre la Rala VPH tiene lugar Agentes o farmacos que pueden inhibir
preferentemente en las arteriolas precapilares, aunque la vasoconstriccion pulmonar hipoxica

puede extenderse a ramas arteriales de mayor calibrecyxigeno

también a los capilares. La VPH no esta regulada poy,qogilatadores

un mecanismo neur6geno, ya que se ha observado engisigmicos (prostaciclina, bloqueantes de los canales
el pulmdn aislado, exento de conexiones nerviosas  del calcio)

Sin embargo, las bases bioquimicas del fendmeno de Selectivos pulmonares (NO inhalado, prostaciclina
VPH no estan claramente establecid®® todos mo- nebulizada)

dos, es bien conocido que distintos farmacos y agente&gonistas beta-adrenérgicos sistémicos
terapéuticos pueden inhibir la VPH y empeorar la oxi- Salbutamol

genacion arterialgbla 2, por lo que su empleo en pa-  1erbutalina

cientes con hipoxemia debe realizarse con extrema Isoprenalina

cautela. eofilina

ENFERMEDADES RESPIRATORIAS
QUE PUEDEN CAUSAR HIPERTENSION TABLA 3

PULMONAR Enfermedades respiratorias que pueden cursar

En latabla 3se exponen las distintas enfermedades con hipertension pulmonar
respiratorias que pueden cursar con HTAP e ilustra efnfermedades vasculares
gran numero de procesos a los que puede asociarseHipertension pulmonar primaria
esta complicacién. Sin embargo, en la practica clinica Enfermedad tromboembélica pulmonar
habitual esta lista queda reducida a unas pocas entida-Esclerodermia
des que son las de mayor prevalencia. Enfermedades que cursan con alteracion ventilatoria
Sin ninguna duda, lanfermedad pulmonar obstruc- obstructiva o
tiva cronica(EPOC) es la que con mayor frecuencia Enfermgdad pulmonar obstructiva crénica (EPOC)
se asocia a HTAP, y se ha considerado que constituye E{l;)rr(;(llijslecfl?ssgiiz
la causa del 80-90% de las HTAP secundarias. Sin em- Asma brgnquial crénico
bago, no debe_n ser Pas_adas ppl’ alto otras enfermGd%'m‘ermedades que cursan con alteracion ventilatoria restrictiva
des como la cifoscoliosis, el sindrome de apneas del Neumopatias intersticiales
suefio, las fibrosis pulmonares y las neumoconiosis  Fipbrosis pulmonar idiopatica
como posibles causas de HTAP. Por este motivo, en la  Neumoconiosis
valoracion de pacientes con evidencia o sospecha de Sarcoidosis
HTAP deberan incluirse examenes dirigidos a confir- Alveolitis alérgica extrinseca
mar o descartar estos procesos, sin olvidar que en al- Neumopatias por drogas _
gunos casos pueden presentarse de forma asociada (p. Enfermedades del tejido conectivo
ej., EPOC y sindrome de apneas del suefio). nfermedades neuromusculares y de la caja toracica

Cifoscoliosis
Toracoplastia
PATOLOGIA DE LOS VASOS PULMONARES Enfermedades neuromusculares
EN LA HIPERTENSION PULMONAR Enfermedades que cursan con alteracion ventilatoria mixta

) ) Bronquiectasias
Las alteraciones anatomopatologicas de los vasos Fibrosis quistica

pulmonares en la HTAP guardan una estrecha relacion Lesiones residuales postuberculosis

con el proceso causante de ésta. Sin embargo, es intenfermedades que cursan con hipoventilacién alveolar

resante observar que existen alteraciones que son simi- Sindrome de apneas durante el susfeep apnea

lares en todos ellogapla 4. La HTAP resulta en la _syndromg _

mayoria de los casos de la reduccién del calibre de g}ﬁgﬁtgﬁoﬁ} %ﬁﬂ'tﬁ;g%ﬁ.%%igiﬁiﬁtrélm drome

la luz de las arterias musculares pulmonares, que en de Pickwick)p

algunas ocasiones pueden llegar a ocluirse totalmente

El conjunto de estos cambios estructurales se ha deno-

minado «remodelado vasculamagcular remodeling  samiento de la capa intima arterial, producido por la

pulmonat. proliferacién de tejido conectivo. Incluso en estudios
Tanto en enfermedades estrictamente vascularesfectuados por nuestro grupo, hemos podido compro-

pulmonares, como es el caso de la HTAP prifaria bar que las alteraciones de la intima arterial en la

como en la HTAP asociada a otras neumopatias, espePOC se producen en las fases precoces de la enfer-

cialmente en la EPOC, existe un importante engro- medad y se correlacionan con el grado de inflamacion
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TABLA 4 por nuestro grupo hemos podido comprobar que en
Anatomia patoldgica de la hipertensién pulmonar pacientes con EPOC moderada, el grado de reactivi-
Hipertension pulmonar|  Hipertensién pulmonar dad vascular pu_l[no_nar frente al estimulo .hIpOXI.CO.
primaria asociada alaEPOC ~ guarda una relacion inversa con el engrosamiento inti-
mal (fig. 5).
La constatacién de que en la mayoria de los proce-
Fibrosis [aminar musculares sos que cursan con HTAP se producen alteraciones es-
concéntrica longitudinales tructurales que afectan a la capa intithay que la

Capa muscular  Hipertrofia muscular  Hipertrofia muscular grave_'d_ad de estas guarda relacion an e', grado de
Muscularizacién de  Muscularizacion de  reactividad vasculét?, ha fomentado el interés en el

Capa intima Proliferacion celular  Fibrosis intimal
(miofibroblastos) Desarrollo de haces

las arteriolas las arteriolas endotelio vascular pulmonar en las enfermedades res-
Luz vascular Trombosis Fenémenos piratorias®®’,
trombdéticos
Otros hallazgos Dilataciones localizadas .
Necrosis fibrinoide FUNCION ENDOTELIAL EN LAS
Lesiones plexiformes ENFERMEDADES RESPIRATORIAS

En 1980, Furchgott y Zawadzkidemostraron por
primera vez el papel esencial del endotelio en la regu-
lacion del tono vascular. Sus estudios sirvieron para
identificar la existencia de lo que denominaron factor

relajante derivado del endotelio (EDRfdothelium-
40 derived relaxing factgr Posteriormente, en 1987, dos
35- _ grupos independientes de investigadores dirigidos por
=5 S * Moncada’y por Ignarré, identifi Bxido nitri-
58 30 p < 0,001 oncada’y por Ignarrd’, identificaron ebxido nitri-
52 co (NO) como la molécula cuyas acciones y propieda-
SO 251 des se correspondian con las del EDRF. En la actuali-
ET - dad, e_I NO endotelial se considera el principal agente
So vasodilatador de sintesis endogena.
3E& 15- El NO se sintetiza a partir del aminoacido L-argini-
gg 10- na, mediante la accién de la enzima NO-sintasa
oS (NOS), que en el endotelio vascular se expresa de for-
5 ma constitutiva. EI NO sintetizado en el endotelio da
0 . . . . . . lugar a vasodilatacién al activar la sintesis de 3,5-gua-
0 10 20 30 40 50 60 nosina monofosfato ciclico (¢cGMP) en la fibra lisa
indice de inflamacién bronquiolar muscular.
El NO endotelial desempefia un papel determinante

Fig. 4. Relacion entre la intensidad de la inflamacion bronquiolar €n €l bajo tono de la circulacion pulmonar. La inhibi-
y el aumento de grosor en la capa intima de las arterias musculagién de la sintesis de NO con analogos de la L-argini-
remonares en pacientes con EPOC (adaptada de Barbera JA5 o de su accion sobre la enzima guanilatociclasa
et 49| causa HTAP 22
Como se ha comentado anteriormente, en las enfer-
medades respiratorias es habitual encontrar cambios
bronquiolat? (fig. 4). También son comunes los fend- estructurales que afectan a la capa intima de las arte-
menos de hiperplasia fiboromuscular, con hipertrofia deias pulmonares. Ello ha llevado a investigar la fun-
la capa media y muscularizacion de las arteriolas prezion endotelial en las arterias de pacientes con HTAP.
capilare$™, y los fendmenos de trombosis intralumi- En 1991, Dinh-Xuan et &ldemostraron que en las ar-
nals, terias pulmonares de pacientes candidatos a trasplante
En la HTAP primaria la gravedad de las alteracionegpulmonar por EPOC en fase terminal, la respuesta
morfoldgicas constituye uno de los principales indica-frente a vasodilatadores endotelio-dependientes estaba
dores de mal prondstico de la enferméddth la  alterada. Con ello se demostraba que en la EPOC
EPOC, también se ha observado que aquellos pacieavanzada existe disfuncién del endotelio pulmonar.
tes en los que las alteraciones morfolégicas son massimismo, estudios efectuados por nuestro grupo tam-
intensas son los que presentan un mayor grado d®@én han puesto de manifiesto que la disfuncion del
HTAP, De hecho, en la EPOC las alteraciones de I@&ndotelio pulmonar en la EPOC puede presentarse in-
estructura vascular constituyen el principal determi<cluso en las fases mas tempranas de la enfermedad, ya
nante de la HTAP, en una medida mucho mayor que lgue hemos observado una menor relajaciéon inducida
vasoconstriccion hipéxiéd En estudios efectuados por vasodilatadores endotelio-dependientes en arterias
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Grosor de la Grosor de la

capa intima capa muscular Fig. 5. Relacion entre el diametro

arterial y el grosor de las capas

40 intima y muscular, en sujetos con-
o 2 30 trol, paci_en,te_s con EPOC y res-
g *GEJ puesta hipoxica consgrvada (res-
g o 20 pondedores), y pacientes con
5 g EPOC y respuesta hipoxica dis-
o 10 minuida (no respondedores). Los
0 pacientes con EPOC y respuesta
100 39 hipoxica disminuida presentaban
500 4qg engrosamiento intimal en las ar-
Diametro arterial (um) terias d_e pequefio calibre. Por el
contrario, no se observaron dife-
rencias en el grosor de la capa
[ ] control [ ePoc respondedor ] EPOC no respondedor muscular entre los distintos gru-
pos (adaptada de Barbera JA et
al'?).
pulmonares de pacientes con obstruccion al flujo aérg
moderada (FEY 72 + 3% del valor de referencia) oz 100,
(fig. 6). 25
Ademas del NO, existen otros agentes de sintes] 55 so] T
endotelial que pueden participar en el desarrollo d gg
HTAP®¢, La prostaciclina (PG), un derivado del &cido éé 0. *
araquidonico por la via de la ciclooxigenasa, es un pq =
tente vasodilatador a la vez que inhibidor de la agregg g*g
cion plaquetaria. La accion vasodilatadora de la, PGl 8o 407
se ejerce a través del incremento de la sintesis de 3 EZ
adenosina monofosfato ciclico (CAMP) y es comple- §g 20~
mentaria a la producida por el NO. Sin embargo, ape ©8
sar de que el endotelio responde a la vasoconstriccig 8 0
liberando PGJ, no parece que la liberacion continuada Control EPOC
de PGJ por parte del endotelio pulmonar tenga un pa:

pel determinante del bajo tono de la circulacion pul-Fig. 6. Relajacién maxima inducida por un vasodilatador endote-

monaf®. La endotelina 1 (ET-1) es un potente vaso-lio-dependiente (ADP, adenosin difosfato) en segmentos de arteria

; ; : iz A pulmonar de sujetos control y pacientes con EPOC moderada. En
Consmc.tor sintetizado t.E,lmblen por Ia§ CeIl‘”aslos pacientes con EPOC la respuesta vasodilatadora fue menor,
endoteliales. La produccion de ET-1 esta reguladg, gue indica disfuncion endotelial en este grupo de pacientes;

transcripcionalmente, siendo la ET-1 un agente que nep < 0,05 (adaptada de Barbera JA et

se almacena en la célula endotelial, sino que su libera-

cion se produce inmediatamente después de su sinte-

Sis. gue la interrelacién entre el engrosamiento de la inti-
En condiciones fisiolégicas, existe equilibrio entrema arterial y la menor reactividad de los vasos pulmo-

la produccién endotelial de agentes vasodilatadoresares observada en estudios previdpuede atribuir-

(NO y PGIl) y vasoconstrictores (ET) que permite se al desequilibrio entre agentes vasodilatadores y

mantener el bajo tono de la circulacién pulmonarvasoconstrictores secundario a la lesién estructural del

Cuando existe disfuncion endotelial este equilibrio seendotelio. Esta lesion del endotelio pulmonar, tanto la

rompe y la sintesis de agentes vasodilatadores dismitue ocurre de forma primaria como la que se produce

nuye, lo que favorece la accién de los agentes vas@n el contexto de distintas enfermedades respiratorias,

constrictores. Recientemente, Giaid €f%dlhan de- constituye un elemento clave en el desarrollo de

mostrado que en las arterias pulmonares de pacienteTAP.

con HTAP primaria y secundaria se produce un incre-

menF(’) enla expresion de ETy una reduccion en la ©X=STUDIO DEL PACIENTE

presion de NO-sintasa endotelial (eNOS). Es mtereCON HIPERTENSION PULMONAR

sante destacar que la expresion de eNOS estaba

inversamente relacionada con la gravedad de las alte-La deteccién y el estudio de la HTAP son dificiles.

raciones anatomopatolégicas de las arterias pulmondor desgracia, no existe un esfigmomandmetro que

res®. Este hallazgo permite esgrimir la hipétesis depermita determinar de forma incruenta la presion arte-
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rial pulmonar. El diagnostico de certeza de la HTAP, _ ~ TABLAS ' '
su cuantificacién y la valoracién del grado de reversi- Exploracion funcional respiratoria en la hipertension
bilidad requieren la cateterizacion de la arteria pulmo- pulmonar

nar Dga,da la invasividad de este proce_dlmlgnto, SU e+, smenes convencionales

alizacion se reserva para aquellas situaciones en las Espirometria forzada

que la HTAP comporta una mayor gravedad. Sin em-  \/ojimenes pulmonares estaticos

bago, dado que la HTAP constituye una complica- capacidad de difusion de monéxido de carbono

cion importante en la evolucion de distintas enferme- Gasometria arterial

dades respiratorias que puede requerir tratamient&xamenes especiales

especifico, es importante tener un nivel de sospecha Test de esfuerzo integrado

de la misma elevado, especialmente en aquellos pro- Polisomnografia nocturna

cesos en los que con mayor frecuencia puede asociar- Evaluacion patologia neuromuscular

se HTAP. Dado que la clinica de la HTAP es poco es- g;’g‘s’%izzjfe"s’g:f;?;?as Aximas

pecifica, y a_menudo indistinguible del proceso de Espirometria en bipedestacion y en decbito

base, es preciso bas.ar la sospecha} de HTAP en los re-  pqcion transdiafragmatica

sultados de exploraciones no invasivas que, llegado el

caso, nos permitiran distinguir a aquellos pacientes en

los que si serd necesario practicar un estudio hemodi-

namico invasivo. la arteria pulmonar, en la que permite delimitar las po-
sibilidades de abordaje quirargico.

Estudio radiolégico

. o . L Exploracion funcional respiratoria
El patron radiolégico mas caracteristico de la HTAP P P

es el aumento de tamafio hiliar con oligohemia en los El estudio de la funcién pulmonar esté indicado en
campos pulmonares, signos que pueden acompafiars®los los pacientes con sospecha o evidencia de
de los de hipertrofia o dilatacion del VD. Sin embargo,HTAP, dado que las pruebas de funcion pulmonar son
la radiografia de térax es una exploracion poco sensde gran utilidad en el diagnéstico diferencial de las
ble en la deteccion de HTAP, especialmente si ésta afistintas enfermedades que pueden ocasionar HTAP
de caracter moderado. Distintos estudios han intentadgabla 3.
identificar signos radiolégicos que permitan detectar Una primera evaluacién de la funcion respiratoria
HTAP cuando ésta todavia es de caracter moderado. BEl paciente con HTAP debe constar de las siguientes
ensanchamiento del diametro de la arteria pulmonaexploraciones: espirometria forzada, medicién de vo-
inferior derecha por encima de 16 mm y el aumento d&imenes pulmonares estaticos, estudio de la capacidad
la distancia entre los margenes externos de los hiliode difusion de mondxido de carbono y gasometria ar-
por encima de 13 cm son los hallazgos radiologicogerial. En casos concretos el test de esfuerzo integrado,
gue mas consistentemente se han relacionado con I polisomnografia nocturna o el estudio de la funcién
HTAP?2° De todos modos, debe tenerse en cuentmuscular respiratoria también serdn de gran utilidad
gue en la EPOC, la enfermedad que mas frecuentgara el diagnostico de la neumopatia causante de la
mente causa HTAP, estos signos pueden ser dificilddTAP (tabla 5.
de identificar. La espiometria forzadaconsiste en la realizacion

La tomografia computarizada (TC) de térax tampo-de una maniobra espiratoria con el maximo esfuerzo y
co es un examen sensible en la deteccion de HTAPapidez, desde la capacidad pulmonar total (TLC) has-
aunque si que permite determinar de forma mas predia el volumen residual. Los principales parametros que
sa el diametro de la arteria pulmonar principal, cuycse determinan son la capacidad vital forzada (FVC), el
limite superior se ha establecido en 2,9°civilores  volumen espirado en el primer segundo (BEY la
superiores a esta cifra son altamente indicativos deelacion entre ambos, o cociente FEWC. La espi-
HTAP. Cabe sefalar que la TC de térax, a pesar de teemetria forzada permite distinguir las alteraciones de
ner un valor limitado en el estudio de la patologia vasta capacidad ventilatoria de tipo obstructivo y de tipo
cular pulmonar, si que proporciona abundante inforrestrictivo. Laalteracion ventilatoria obstructivaie-
macion morfologica del parénquima pulmonar. Porne definida por la reduccion del FEY del cociente
este motivo, la TC de térax es un examen recomendd&EV,/FVC y es caracteristica de las enfermedades de
do en la evaluacion de pacientes con neumopatias ite via aéreatébla 3. La alteracién ventilatoria es-
tersticiales y en aquellos en los que exista sospecha tléctiva se caracteriza por la reduccion de la FVC y la
enfisema pulmonar. elevacion del cociente FENFVC. Dado que en oca-

El estudio angiografico pulmonar se reserva paraiones la reduccion de la FVC puede estar producida
aquellos casos en los que la HTAP sea de origen tronpor la compresion dinamica de la via aérea durante la
boembodlico, especialmente en la trombosis cronica deealizacién de la maniobra espiratoria forzada, es ne-

62



J. ALBERT BARBERA — HIPERTENSION PULMONAR EN LAS ENFERMEDADES RESPIRATORIAS CRONICAS

cesario que lalteracion ventilatoria restrictivasea  de empeoramiento de la misma. Frecuentemente estos
confirmada con la medicién de los volimenes pulmo-episodios se producen durante la realizacién de esfuer-
nares estaticos. Zos o durante el suefio, por lo que sera necesario des-
El estudio de losrolimenes pulmonares estaticos cartar estas alteraciones mediante exdmenes especifi-
esta dirigido a medir el gas que contiene el pulmén yos. La gasometria arterial también nos informa del
puede realizarse mediante la dilucién de un gas marc&alor de la PaCQ que puede estar aumentada en los
dor, habitualmente helio, o mediante pletismografiapacientes con EPOC avanzada. El aumento de la
corporal. La disminucion de los volimenes pulmona-aCQ en un paciente que no presenta otras alteracio-
res estaticos, especialmente de la TLC, permite estaes funcionales debe hacer sospechar un cuadro de hi-
blecer definitivamente el diagndstico @dteracion  poventilacion alveolar.
ventilatoria restrictiva Existen distintas enfermedades
causantes de HTAP que cursan con aftaracion
ventilatoria restrictiva(tabla 3. A grandes rasgos, dis-
tinguimos entre aquellas en las que la restriccion esta El test de esfuerzo integrageermite el andlisis de
producida por patologia parenquimatosa pulmonanas respuestas pulmonar, cardiaca y metabélica del or-
como es el caso de las neumopatias intersticiales, ganismo durante el ejercicio. El test suele realizarse en
aguellas en las que la restriccion esta producida pam cicloergdbmetro o en un tapiz rodante, efectuando-
patologia extraparenquimatosa, de la caja toracica se incrementos progresivos de la carga (1W2@ada
neuromusculartébla 3. 1-2 min. Las variables que se miden habitualmente
Existen pacientes que asocian la alteracién ventilason: ventilacion minuto, frecuencia respiratoria, con-
toria obstructiva y la restrictiva. Es lo que se denominaumo de Q produccion de CQ frecuencia cardiaca,
alteracion ventilatoria mixtatrastorno funcional que presion arterial, saturacion dg Ypgasometria arterial.
se caracteriza por el descenso de la FVC, del, FEV En la valoracion de la HTAP, el test de esfuerzo inte-
del cociente FEVFVC. De entre los procesos respira- grado permite cuantificar la tolerancia al ejercicio, de-
torios causantes de HTAP que pueden cursar con urtarminar el principal factor limitante de dicha toleran-
alteracion ventilatoria mixta son de destacar las broneia y evaluar si existe un empeoramiento de la
quiectasias y las neumopatias por lesiones residualégpoxemia durante el ejercicio. En la evaluacién de
postuberculosistigbla 3. pacientes con sospecha de HTAP, el test de esfuerzo
La mediciéon de l@zapacidad de difusion de monéxi- integrado esta especialmente indicado en aquellos pa-
do de carbondDLCO) es un examen sensible aunquecientes que pueden desarrollar hipoxemia durante el
poco especifico en el estudio de la HTAP. La DLCOejercicio, como ocurre en algunas neumopatias inters-
puede estar disminuida por distintos factores, entre loticiales (fibrosis pulmonar idiopatica) y en algunos pa-
gue cabe destacar la reduccion del volumen capilacientes con EPOC. Dado que la pulsioximetria es poco
pulmonar la alteracion de la interfase alveolo-capilar sensible a cambios pequefios de la Ba@o permite
y la disminucién del volumen pulmonar, entre otros.la valoracion de la PaCQes recomendable la coloca-
La reduccion de la DLCO puede ser la Unica alteracidon de un catéter arterial cuando se realiza el test de
cién de la funcién respiratoria en las enfermedadessfuerzo para poder analizar directamente la gasome-
vasculares pulmonares (HTAP primaria o tromboem-ria arterial, tanto en reposo como durante el esfuerzo.
bolismo pulmonar). De entre las enfermedades qué&l test de esfuerzo integrado también permite una eva-
cursan con una alteracion ventilatoria restrictiva, la refuacion objetiva de la tolerancia al ejercicio, de gran
duccién de la DLCO permite distinguir las producidasutilidad en el seguimiento clinico del paciente y en la
por patologia parenquimatosa (neumopatias interstivaloracion de la respuesta al tratamiento.
ciales) de las producidas por patologia extraparenqui- En situaciones muy especificas puede realizarse un
matosa (deformidades de la caja toracica o patologiestudio hemodinamico pulmonar durante el esfuerzo,
neuromuscular). mediante la cateterizacion de la arteria pulmonar. Las
Es de gran importancia que en la evaluacién de pandicaciones de dicho estudio son muy restringidas y
cientes con HTAP se practique ugasometria arte- estan dirigidas a la deteccion precoz de HTAP en
rial. Esta permite determinar la existencia de hipoxeaquellos pacientes que sélo la desarrollan durante el
mia. En las enfermedades respiratorias que causasfuerzo.
HTAP secundaria, ésta suele asociarse a hipoxemia de El estudio polisomnogréfico nocturramnsiste en el
severa intensidad (Pa® 60 mmHg). En este caso, la registro de distintas variables neurolégicas y respirato-
correccion de la hipoxemia con, 8uplementario seré rias durante el suefio. El estudio permite evaluar la cali-
el tratamiento mas adecuado de la HTAP. Sin embadad del suefio y determinar si existen trastornos que
go, en algunas ocasiones la hipoxemia es de caracterodifiquen el ritmo normal del suefio. Esta especial-
moderado y, aparentemente, no justifica la HTAP. Emmente indicado en la deteccion del sindrome de ap-
estos casos debe considerarse la posibilidad de quereas del suefisleep apnea syndromesindrome que
paciente presente episodios repetidos de hipoxemia @pnsiste en la interrupcion del flujo aéreo durante pe-
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riodos superiores a 10 s de forma repetida durante @isién con déficit localizados, pero que generalmente
suefio, y con mas de 20 episodios a la hora. Las apness acompafian de defectos en la distribucion de la ven-
pueden ser de tipo obstructivo, las mas frecuentes, tidacion en la misma localizacion.

centrales. Las apneas tienen consecuencias fisiopatolo-

gicas importantes en el sistema cardiorrespiratorio. P
un lado, pueden causar descensos significativos de
PaQ, que pueden llegar a ser importantes y ocasionar La ecocardiografia es de realizacion imprescindible
el desarrollo de HTAP. Por otro lado, en el sindrome den la valoracién de los pacientes con HTAP, aunque
apneas obstructivas se generan presiones intratoracigagede ser dificultosa en los pacientes con EPOC e hi-
muy negativas que afectan a la funcion de ambos vemerinsuflacion pulmonar debido a la interferencia que
triculos. No es infrecuente que algunos pacientes coproduce el aumento del espacio aéreo retrosternal.
EPOC presenten ademas un sindrome de apneas delLa ecocardiografia bidimensional aporta informa-
suefio, lo que se denomisindrome overlapy que  cién sobre la morfologia y la dinAmica de las paredes
constituye un importante factor predisponente al desarentriculares, el aspecto y la cinética valvular, y el
rrollo de HTAP. También es relativamente frecuentetamarfio de las cavidades cardiacas. Con la aplicacion
gue pacientes con EPOC o con malformaciones de lde la técnica Doppler es posible, ademas, estimar la
caja toracica (cifoscoliosis) presenten episodios déAP.

agravamiento de la hipoxemia (desaturacion) durante La ecocardiografia bidimensional permite la detec-
el suefio, especialmente en la fase de movimientos ocuion de hipertrofia de la pared libre del VD, definida
lares rapidos (REMapid eye movementEstos episo- como un aumento de grosor superior a 6>mi@in

dios no estan ocasionados por apneas, sino que se @enbago, la deteccidn de hipertrofia del VD puede es-
ben a la hipoventilacion que se produce en esta fase dalr limitada por la dificultad de diferenciar la pared del
suefio por la pérdida del tono muscular. VD de las estructuras circundantes. En este sentido,

Por ultimo, nos referiremos a los examenes que pemerece sefialarse que en la EPOC la correlacion entre
miten la evaluacion de pacientes con enfermedadda medicién ecogréfica del grosor de la pared del VD y
neuromusculares. En estos casos esté indicado realizzr peso del VD, medido en el estudio autépsico, ha
las curvas flujo-volumenel estudio de lapresiones sido escasa El hallazgo de un diametro telediastolico
respiratorias méximagpresion inspiratoria maxima del VD aumentado refleja el debilitamiento de éste
[PIM] y presion espiratoria maxima [PEM]) y el estu- frente a la sobrecarga de presion. En los pacientes con
dio espirométrico en bipedestacién y en decubito. L&EPOC este hallazgo se correlaciona con antecedentes
realizacion de estos examenes, todos ellos sencillosde episodios de descompensacion de la funcion ventri-
no invasivos, permite detectar la pérdida de fuerza deular derechd.
la musculatura ventilatoria debida a la paresia 0 a la La estimacion ecocardiografica de la PAP es posible
paralisis diafragmatica. En casos dudosos puede seon la técnica de Doppler. La estimacién se basa en la
necesario medir lpresion transdiafragmaticgpara medida de la velocidad méxima del flujo de regurgita-
efectuar el diagndstico. Para ello es necesaria la col@ién en los pacientes que presentan insuficiencia tri-
cacion de dos sondas, esofagica y gastrica, a fin de dedspidea (IT). Para efectuar la estimacion es necesaria
terminar la presién a ambos lados del diafragma. la localizacion del flujo de regurgitacion de la IT, utili-
zando la modalidad de Doppler en color, y la medida
de la velocidad méaxima del flujo con Doppler conti-
nuo. Apartir de la velocidad méaxima del flujo, y apli-

El estudio gammagrafico pulmonar es de gran utili-cando la ley de Bernouilli, se calcula el gradiente auri-
dad en la valoracion de pacientes con HTAP y su prineuloventricular de presién. A éste se afiade la presién
cipal interés consiste en descartar la existencia dde la auricula derecha, a la que suele asignarse un va-
defectos de perfusion debidos a enfermedad trombder fijo entre 6 y 12 mmHg, siendo el resultado estima-
embdlica. Es aconsejable efectuar en la misma explado equivalente a la PAP sistélica. La estimacion eco-
racion el estudio combinado de la distribucion de lacardiografica de la PAP sit6lica ha demostrado tener
perfusioén, con la inyeccion de microesferas de albumiuna buena correlacién con la medida en el estudio he-
na marcadas cofiTc, y de la distribucion de la venti- modindmicé®2,
lacién con'*Xe. La existencia de mdltiples defectos
gg 'perfusmn es indicativa de enfe(medad tromboeml-Estudio hemodinamico pulmonar

6lica o de enfermedad venooclusiva pulmén&in
la HTAP primaria la distribucion de la perfusion es El estudio hemodinamico pulmonar permite el diag-
normal o bien existe una distribucion irregular del tra-ndstico de certeza de HTAP, a la vez que posibilita la
zador pero sin déficit segmentarios claros. En lamedicion del gasto cardiaco, la deteccién de saltos
EPOC y otras enfermedades parenquimatosas pulmeximétricos y la evaluacion de la reversibilidad de la
nares puede existir una distribucion irregular de la perhipertension con el tratamiento vasodilatador.

-xamen ecocardiografico

Gammagrafia pulmonar
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El estudio hemodinamico pulmonar esta indicado enTR'L\T'A‘N“E'\ITO

los pacientes con hipertensiéon pulmonar primaria Resulta evidente que el enfoque terapéutico de la
en los que se incluira ademastest de reactividad HTAP viene determinado por el proceso causante de
vascular pulmonaren el que se evalla la respuesta da misma. Un analisis detallado del tratamiento de las
agentes vasodilatadores. Habitualmente se utiliza udistintas entidades a las que puede asociarse Id&8AP
vasodilatador de accién rapida (p. €j., P@lsi éste  escapa del objetivo de esta revision. Sin embargo, si
ocasiona un descenso significativo de la RVP y de lgue consideramos de interés analizar la necesidad de
PAR se evalla posteriormente la respuesta frente a vafectuar un tratamiento especifico de la HTAP asocia-
sodilatadores orales (habitualmente, bloqueantes d#a a las enfermedades respiratorias crénicas, especial-
los canales del Cg con el objeto de determinar la do- mente en la mas frecuente de ellas, la EPOC.
sis a administrar de forma crénic& Recientemente,
se ha incorporado !a administracion de NO 'nhalad%asodilatadores
como agente vasodilatador agéfd@€omparado con la
PGL, el NO inhalado tiene la ventaja de actuar selecti- El empleo de farmacos vasodilatadores resulta efi-
vamente sobre la circulacion pulmonar sin modificarcaz en el tratamiento de la HTAP primaria, dado que
la resistencia vascular sisténficaNosotros usamos mejora la funcién cardiaca, aumenta la supervivencia
concentraciones de 10, 20 y 40 partes por milléry mejora la calidad de vidlaDado que en la EPOC la
(ppm), que son inhaladas durante periodos de 20 mipresencia de HTAP es un factor pronostico desfavora-
Hemos comprobado que los pacientes que respote podria estar indicada y tener implicaciones pronés-
den frente al NO inhalado también lo hacen frente dicas la reduccién del tono vascular pulmonar con far-
la PG, macos vasodilatadores. Sin embargo, los distintos
En los pacientes con HTAP secundaria a neumopaestudios en los que se han administrado vasodilatado-
tias cronicas, las indicaciones del estudio hemodinaes a pacientes con EPOC han demostrado que la efec-
mico pulmonar son mucho mas restringidas. Las printividad de estos agentes es escasa. El principal efecto
cipales indicaciones incluyen los casos dudosos dadverso de los vasodilatadores en la EPOC es la in-
HTAP tras el estudio con técnicas no invasivas, la evahibicién de la VPH, lo que da lugar al deterioro de
luacién de pacientes tributarios de tratamiento vasodila oxigenacion arterid (fig. 7). Por otra parte, en la
latador las indicaciones no usuales de oxigenoterapi&POC la reduccién del tono vascular en respuesta a
continua domiciliaria y, por ultimo, en la valoracion la administracion de farmacos vasodilatadores suele
prequirdgica, especialmente en los candidatos a trasser escasa, debido a que el principal componente de la
plante pulmonar o a cirugia de reduccion de volumetdTAP es de caracter fijo, secundario a los cambios es-
pulmonar. tructurales que se producen en los vasos pulmadhares
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TABLA 6
- _ _ O, continuo Indicaciones de oxigenoterapia continua domiciliaria
—-0,15h Paciente con EPOC, en fase estable y correctamente tratado,
—— O, nocturno que tenga:
rrrrrr Controles PaQ inferior a 55 mmHg

PaQ entre 55 y 60 mmHg, con evidencia de:
Hipertension arterial pulmonar
. Cor pulmonale

Supervivencia acumulada (%)

L Insuficiencia cardiaca congestiva
. Arritmia cardiaca
e Hematdcrito superior a 55%
20- Paciente con enfermedad pulmonar crénica (no EPOC),
104 que tenga:
PagQ, inferior a 60 mmHg
0 T T T T |

0 10 20 30 40 50 60 70 80

Tiempo (meses)

procesos en los que el mecanismo de hipoxemia es el
Fig. 8. Efecto de la oxigenoterapia continua domiciliaria en pa- desequilibrio en las reIacioneg/‘Q pulmonar, como
cientes con EPOC e hipertension pulmonar. La supervivencia fugs g| caso de la EPGC

e e o mmanga haTambién se ha utizado la via inhalada para la ad-
Medical Research Council Working Pdfty del Nocturnal Oxy- ~ Ministracion local de PGEn situaciones de hiperten-
gen Therapy TridP). sion pulmond¥. Los efectos producidos por la BGI
nebulizada son similares a los del NO, obteniéndose
una accion vasodilatadora selectiva de la circulacién
Como consecuencia de ello, el incremento del gastpulmonay sin que se modifique la resistencia vascular
cardiaco asociado a la reduccion del tono vascular pusistémicé&. Sin embargo, la administracion de PGl
monar también es escaso y no compensa la reduccidiebulizada a pacientes con una neumopatia de base
en la oxigenacion arterial, por lo que tampoco se contambién puede empeorar el intercambio gaseoso.
sigue una mejoria en el aporte de oxigeno a lo¥Valmrath et &f demostraron que la administracion de
tejidos”. Por este motivo, no se considera justificadoPGl, nebulizada a pacientes con fibrosis pulmonar
el empleo de vasodilatadores sistémicos con el objetinliopatica y neumonia asociada podia ocasionar un
de tratar la HTAP en la EPOC empeoramiento de la oxigenacion arterial. Por el con-
Recientemente se ha introducido el NO inhaladdrario, en los pacientes en los que la heumonia no esta-
como agente vasodilatador pulmonar selectivo. Pepkésa asociada a una neumopatia subyacente, larfaO
Zaba et dP demostraron que la administracion de NOjor6*. Este hallazgo refuerza la idea de que la
inhalado a pacientes con HTAP primaria daba lugar administracion de vasodilatadores es util, en términos
un descenso de la PAP similar al observado tras la adle intercambio gaseoso, en las situacioneshdatin-
minstracion de PGJ aunque a diferencia de este far- trapulmonar y perjudicial en las situaciones de dese-
maco, durante la administracion de NO inhalado no squilibrio V,/Q pulmonar.
modifico la presion arterial sistémi€aEn pacientes
con sindrome de distrés respiratorio agudo (ARDS)
la administracion de NO inhalado no sélo disminuye
la resistencia vascular pulmonar, sino que también En los pacientes con EPOC, la hipoxia alveolar se
puede mejorar la oxigenacion artefial considera el determinante principal del incremento de
Sin embargo, en los pacientes con EPOC la acciéta PAP. Por lo tanto, la correcciéon de la hipoxia alveo-
del NO inhalado es distinta. En estudios efectuadokar aparece como la intervencion mas légica para redu-
por nuestro grupo hemos podido comprobar que enir la HTAP. En la actualidad esta bien demostrado
pacientes con EPOC e HTAP la administracién de NQque la administracion de forma continuada de oxigeno
inhalado ejerce una accién vasodilatadora pulmonaa pacientes con EPOC aumenta su supervivencia. Es-
selectiva, pero al igual que ocurre con los vasodilatatudios multicéntricos efectuados por el Medical Rese-
dores sistémicos, el NO inhalado empeora la oxigenaarch Council (MRC) en el Reino Unitioy en los
cion arterial al inhibir la VPH (fig. 7). Basandonos EE.UU. (NOTT, Nocturnal Oxygen Therapy Trid])
en estos resultados, consideramos que la administrpublicados a principios de la década de los ochenta,
cion de NO inhalado puede ser beneficiosa en situaestablecieron claramente que en los pacientes con
ciones en las que el mecanismo de hipoxemia es &POC e HTAP que recibieron oxigenoterapia continua
shuntintrapulmonarcomo en el ARDS, mientras que domiciliaria (OCD) la supervivencia fue superior a la
es perjudicial para el intercambio gaseoso en aquellodel grupo control f{g. 8). Asimismo, también esta
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comprobado que a mayor nimero de horas diarias’
de OCD mejor es la supervivencia de los pacientesg
(fig. 8). Por este motivo, es practica habitual recomen-
dar a los pacientes un minimo de 16 h diarias de admi-
nistracion de Q Las indicaciones de OCD en los pa-
cientes con EPOC se exponen etrlda 6° En otras
patologias las indicaciones no estan tan claramente es-
tablecidas dado que no se ha podido demostrar de for-
ma convincente su efecto sobre la supervivén@in 10
embago, existen indicios de que la administracién de
oxigeno en casos de hipoxemia nocturna o durante ¢}
esfuerzo y a pacientes con fibrosis pulmonar idiopati-
ca puede resultar beneficiésa

De todos modos, debe tenerse en cuenta que la OC
tiene un efecto escaso sobre la hemodindmica pulmo-"
nar En el estudio efectuado por el MRQa PAP no
se modificé en los pacientes que recibieron OCD, aun-
que aumentd en el grupo control (2,7 mmHg/afio). EA3:
el estudio NOTT se comprobé que a los 6 meses de
tratamiento, la PAP descendié un promedio de 3
mmHg en los pacientes que recibieron OCD durantea4.
mas de 18 h diarias, mientras que no se modificd en
los que recibieron OCD durante sélo 12 h diarias.
Otros estudios han puesto de manifiesto que la admi-"
nistracion de OCD resulta en una mejoria moderada de
la HTAP en la EPOC y que raramente ésta llega a ret6.
vertir?2, Sin embargo, si que esta demostrado que en
los pacientes no tratados con OCD la HTAPL"
empeorg’. 18.

Por todo ello, la OCD es hoy por hoy el tratamiento
mas adecuado de la HTAP asociada a las enfermeda-
des respiratorias cronicas, a pesar de su escasa repet-
cusion en la hemodindmica pulmonar. Mientras que
las indicaciones de OCD estan bien establecidas en pgy.
cientes con EPOC e hipoxemia gravebla §, las
otras indicaciones deben ser consideradas de forma in-
dividualizada. 2L

22.
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