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RESUMEN
La clasificación de la hipertensión pulmo-

nar ha sufrido una serie de cambios durante
el 4º Simposio Mundial que se desarrolló en
2008 en Dana Point, California. El grupo V de
dicha clasificación incluye varias entidades, la
mayoría poco frecuentes, que se han asocia-
do a hipertensión pulmonar, pero en las que
la etiología de la hipertensión es poco clara o
multifactorial. Este grupo se ha visto modifi-
cado y mejor descrito en esta última clasifi-
cación.

Sin embargo, debido a la heterogeneidad
y rareza de muchas de estas entidades, hay
pocos datos disponibles sobre respuesta a tra-
tamientos específicos para la hipertensión pul-
monar, sin existir ensayos clínicos aleatoriza-
dos, por lo que no es posible emitir una
recomendación, y en todos estos procesos el
tratamiento debe individualizarse.

El propósito de este capítulo es profundi-
zar en los pocos aspectos conocidos hasta aho-
ra de la relación entre la hipertensión pulmo-
nar y el variado grupo de enfermedades
incluidas en el grupo V. 

INTRODUCCIÓN
El grupo V de la clasificación de la hiper-

tensión pulmonar ha sufrido una serie de cam-
bios durante el 4º Simposo Mundial que se
desarrolló en 2008 en Dana Point, California(1). 

Este grupo incluye varias entidades en las
que la etiología de la hipertensión es poco cla-

ra o multifactorial y se ha visto engrosado y
mejor descrito en esta ultima clasificación,
incluyendo cuatro subgrupos, como se refle-
ja en la tabla 1:
• En el primero se incluyen enfermedades

hematológicas: se ha descrito hipertensión
pulmonar en enfermedades mieloprolife-
rativas crónicas, como la policitemia vera,
trombocitemia esencial y la leucemia mie-
loide crónica. 

• El segundo subgrupo comprende enfer-
medades sistémicas con riego aumentado
de producir hipertensión pulmonar, tales
como la sarcoidosis, histiocitosis, linfan-
gioleiomiomatosis y neurofibromatosis tipo
1 o enfermedad de von Recklinghausen.

• El tercer subgrupo agrupa diversos tras-
tornos metabólicos, tales como la enfer-
medad de Gaucher, enfermedad de depó-
sito de glucógeno tipo I a y enfermedades
del tiroides (hipotiroidismo e hipertiroi-
dismo, tiroiditis de Hashimoto).

• Por último, el cuarto subgrupo es una mis-
celánea de enfermedades: obstrucción
tumoral de arterias pulmonares, embolis-
mos por micro- metástasis tumorales, fibro-
sis mediastínica y enfermedad renal en
hemodiálisis.

El 4º Simposio Mundial ha sido la prime-
ra reunión internacional en profundizar, no
sólo en la hipertensión pulmonar arterial, sino
también en las formas de hipertensión pul-
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monar no arterial (que incluye el grupo V, obje-
to de este capítulo, así como los grupos II,
III y IV, de la clasificación mencionada). Sin
embargo, se centra en el diagnóstico y trata-
miento de la hipertensión pulmonar en los
trastornos más comunes [EPOC, enfermedad
intersticial pulmonar difusa (EPID), trombo-
embolismo crónico y enfermedad cardiaca
izquierda](2).

Repasando la también la recientemente
publicada Guía para el diagnóstico y tratamiento
de la hipertensión pulmonar 2009, de la ESC
(Sociedad Europea de Cardiología)/ERS (Socie-
dad Europea de Respiratorio) deja también de
lado la problemática del grupo V debido a la
heterogeneidad y rareza de las condiciones
incluidas en él(3).

El propósito de este capítulo es profundi-
zar en los pocos aspectos conocidos hasta aho-
ra de la relación entre la hipertensión pulmo-
nar y el variado grupo de enfermedades
incluidas en el grupo V, centrándonos espe-
cialmente en aquellas entidades más fre-
cuentemente tratadas por los neumólogos,
como la sarcoidosis, y en enfermedades habi-
tuales, como la insuficiencia renal en diálisis. 

SUBGRUPO 1: ENFERMEDADES
HEMATOLÓGICAS

En este subgrupo se incluyen enfermeda-
des hematológicas severas (Tabla 2). 

Se ha descrito hipertensión pulmonar aso-
ciada a enfermedades crónicas mieloprolife-
rativas tales como la policitemia vera, la trom-
bocitemia esencial y la leucemia mieloide
crónica(4).

Dichos trastornos pueden producir hiper-
tensión pulmonar por varios mecanismos. Se
han descrito, entre ellos:
• Obstrucción de las arterias pulmonares por

megacariocitos circulantes(5).
• Asociación con tromboembolismo pulmo-

nar crónico(6).
• Elevación de la presión en la circulación

portal originando hipertensión portopul-
monar.

• Coexistencia de insuficiencia cardiaca con-
gestiva. 

• Esplenectomía.

La esplenectomia es frecuente en estos
pacientes, bien sea autoasplenia funcional o
bien quirúrgica como resultado de un trau-
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TABLA 1. Clasificación de hipertensión pulmonar (Dana Point, 2008). 
Grupo V: hipertensión pulmonar con mecanismos multifactoriales no aclarados

5.1. Enfermedades hematológicas: trastornos mieloproliferativos, esplenectomía
5.2. Enfermedades sistémicas: sarcoidosis, histiocitosis, linfangioleiomiomatosis, neurofibromatosis
5.3. Trastornos metabólicos: enfermedades de depósito de glucógeno, Gaucher, enfermedades tiroideas
5.4. Otros: obstrucción tumoral, mediastinitis fibrosante, insuficiencia renal crónica en diálisis

TABLA 2. Enfermedades hematológicas que se asocian a hipertensión pulmonar

Grupo I: Hipertensión pulmonar arterial (HAP)
1.4.6. Anemia hemolítica crónica 

Grupo V: Hipertensión pulmonar de mecanismo incierto multifactorial
5.1. Enfermedades hematológicas: 

- Síndromes mieloproliferativos crónicos: policitemia vera, leucemia mieloide crónica, 
trombocitemia esencial 

- Esplenectomía

Dana Point, 2008.
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matismo o como parte del tratamiento. Se ha
descrito en esplenectomizados, por una par-
te, mayor riesgo de desarrollar tromboembo-
lismo pulmonar crónico y, por otra, casos de
hipertensión pulmonar arterial con hipertro-
fia de la media, fibrosis interna y lesiones ple-
xiformes en la vasculatura pulmonar(7).

Las anemias hemolíticas crónicas adquiri-
das o hereditarias, incluyendo la talasemia y la
esferocitosis entre otros procesos, se asocian
con el desarrollo de hipertensión pulmonar arte-
rial. Anteriormente situadas en el grupo de otras
condiciones asociadas con hipertensión pul-
monar, en la clasificación de Dana Point se
incluyen en el grupo I, y se describen en otro
capítulo de esta monografía.

SUBGRUPO II: ENFERMEDADES
SISTÉMICAS

Este subgrupo incluye enfermedades sis-
témicas que se han asociado con un riesgo
aumentado de desarrollar hipertensión pul-
monar.

Sarcoidosis 
Es una frecuente enfermedad inflamatoria

granulomatosa sistémica de origen descono-
cido caracterizada por la presencia de granu-
lomas no caseificantes. La hipertensión pul-
monar es una complicación frecuente que se
presenta a menudo como causa de disnea inex-
plicable y limitación al ejercicio. La hiperten-
sión pulmonar es una complicación cada vez
reconocida con más frecuencia, con una pre-
valencia que varía del 1 al 28% según las
series(8,9).

Se ha encontrado, además, en un 47% de
los pacientes con disnea desproporcionada a
su alteración funcional respiratoria y en un
74% de los pacientes en lista de trasplante pul-
monar, produciendo mayor mortalidad en este
grupo.

La hipertensión pulmonar podría produ-
cirse por varios mecanismos. A menudo se
atribuye a la destrucción del lecho capilar por
el proceso fibrótico y/o a la hipoxemia cróni-
ca(10). La necesidad de oxígeno se correlacio-

na con la hipertensión pulmonar y la mayoría
de los casos tienen enfermedad estadio radio-
lógico IV.

Sin embargo, la severidad de la hiperten-
sión pulmonar no siempre se correlaciona bien
con el grado de enfermedad del parénquima
y las anomalías del intercambio gaseoso, lo
cual sugiere que hay otros mecanismos que
pueden contribuir al desarrollo de hipertensión
pulmonar. De hecho se ha descrito hiperten-
sión pulmonar severa en ausencia de fibrosis
pulmonar. En este sentido, tales mecanismos
podrían incluir la presencia de una vasculo-
patía intrínseca sarcoidea, compresión extrín-
seca de grandes arterias pulmonares por ade-
nopatías hiliares y mediastínicas, e infiltración
granulomatosa directa de la vasculatura pul-
monar, especialmente las venas pulmonares,
lo que simula una enfermedad pulmonar veno-
oclusiva. Con menos frecuencia puede produ-
cirse hipertensión portopulmonar secundaria
a afectación hepática. Por otra parte, la afec-
tación cardiaca izquierda por la propia sarcoi-
dosis debería descartarse, con presión pul-
monar capilar elevada en un 11% de los
casos(11).

El diagnóstico de hipertensión pulmonar
asociada a sarcoidosis puede ser problemáti-
co. Algunos autores han encontrado diferen-
cias con tomografía de de alta resolución
(TACAR) entre pacientes con y sin hipertensión
pulmonar, con compresión extrínseca por lin-
fadenopatias pulmonares en un 21,4% de
casos con hipertensión pulmonar y mayor por-
centaje de fibrosis(12).

Sulica y cols.(12) han mostrado las caracte-
rísticas clínicas de 54 pacientes con hiperten-
sión pulmonar, con hallazgos ecocardiografi-
cos, consistentes en elevación de la presión
sistólica del ventrículo derecho, aumento del
ventrículo derecho y disfunción ventricular
derecha. El cateterismo derecho, sigue siendo
el gold standard del diagnóstico en estos pacien-
tes con sospecha de HP.

La sarcoidosis generalmente tiene muy
buen pronóstico y hasta dos tercios de los
pacientes presentan remisión espontánea. Sin
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embargo, de un 1 al 5% fallece por insufi-
ciencia respiratoria, enfermedad del sistema
nervioso central o afectación miocárdica. La
presencia de hipertensión pulmonar asociada
produce disnea refractaria y capacidad de ejer-
cicio disminuida, y condiciona un peor pro-
nóstico con alta mortalidad, por lo que debe
considerarse su tratamiento, si bien la falta de
estudios específicos mantiene incertidumbre
en este campo.

El tratamiento incluye el tratamiento de la
propia sarcoidosis con corticoesteroides, así
como otros antiinflamatorios sistémicos, anti-
coagulantes y oxígeno suplementario, pero su
eficacia es poco clara. 

Se han realizado algunos estudios retros-
pectivos en escasos pacientes con vasodila-
tadores pulmonares, con un tiempo de segui-
miento de al menos 4 meses (6 pacientes con
bosentan y/o epoprostenol, 6 pacientes con
epoprostenol continuo intravenoso y 12 pacien-
tes con sildenafilo), que han demostrado algu-
na mejoría en la hemodinámica pulmonar,
pero con morbimortalidad significativa, inclu-
yendo un caso de muerte súbita y otro de ede-
ma agudo de pulmón(14,15).

Otro estudio retrospectivo de 22 pacientes
con sarcoidosis tratados con distintas terapias
específicas para la hipertensión pulmonar y
seguidos durante una media de 11 meses, ha
demostrado incremento en la distancia reco-
rrida en el test de 6 minutos, en especial en
aquellos pacientes con defectos restrictivos
menos severos, así como reducción de la pre-
sión de la arteria pulmonar y de la resistencia
pulmonar vascular. Sin embargo, la supervi-
vencia sin trasplante a los 3 años fue sólo del
74%. En este estudio, decisiones tales como
tratamiento inmunosupresor, o qué vasodila-
tador utilizar, fueron totalmente arbitrarias, por
lo que no aporta información sobre qué pacien-
tes tratar o qué terapia es mejor(16).

En la actualidad a falta de estudios con-
trolados, se podría sugerir que pacientes cui-
dadosamente seleccionados con hipertensión
pulmonar asociada a sarcoidosis, que hayan
recibido previamente tratamiento antiinfla-

matorio, podrían beneficiarse de un ensayo con
terapia dirigida al tratamiento específico de la
hipertensión pulmonar, posiblemente pacien-
tes con una FVC mayor del 50% de su teórico.
Deberían siempre descartarse otras causas de
hipertensión pulmonar asociadas, especial-
mente disfunción diastólica o sistólica por afec-
tación cardiaca de la propia sarcoidosis. 

El pronóstico de los pacientes con sarcoi-
dosis e hipertensión pulmonar es pobre, por
lo que estos pacientes deberían evaluarse para
trasplante pulmonar.

Histiocitosis pulmonar por células 
de Langerhans

Es una enfermedad infiltrativa pulmonar
poco frecuente asociada con cambios des-
tructivos en el parénquima pulmonar. En
pacientes con enfermedad muy avanzada, es
frecuente encontrar hipertensión pulmonar
en probable relación con hipoxemia cróni-
ca(17),si bien encontramos casos sin relación
con afectación parenquimatosa pulmonar,
especialmente aquellos con hipertensión pul-
monar más severa, en relación con vasculo-
patía severa difusa con hipertrofia de la media
y fibrosis de la íntima, que afecta funda-
mentalmente a las venas pulmonares intra-
lobares. Fartoukh y cols. encontraron una
PAPm de 59 mmHg en 21 pacientes conse-
cutivos con esta enfermedad (todos estaban
por encima de 40 mmHg) y que habían sido
remitidos para valoración de trasplante. En
seis de ellos se realizó biopsia pulmonar en
dos momentos de la evolución, observando
un empeoramiento de la vasculopatía con
estabilización de las lesiones parenquimato-
sas y bronquiolares(18). 

Linfangioleiomiomatosis
Es una rara enfermedad que afecta fun-

damentalmente a mujeres, caracterizada por
destrucción pulmonar con formación de quis-
tes, anomalías linfáticas y tumores abdomi-
nales.

La alteración funcional más frecuente es
una alteración del intercambio gaseoso, con
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descenso de la difusión pulmonar y obstruc-
ción al flujo aéreo. La alteración de la difusión
se correlaciona bien con los hallazgos histo-
lógicos de severidad de la enfermedad, y es
el mejor predictor de hipoxemia inducida por
el ejercicio. Sin embargo, esta hipoxemia pue-
de ocurrir en pacientes con difusión pulmo-
nar, probablemente en relación con aparición
de hipertensión pulmonar. En un estudio rea-
lizado con ecocardiograma en 95 pacientes
con linfangioleiomiomatosis, se encuentra
hipertensión pulmonar en un 8%, de los cua-
les aproximadamente un tercio tenían oxige-
noterapia. Parece por tanto que el desarrollo
de hipertensión pulmonar es bastante infre-
cuente y se produce probablemente por hipo-
xemia crónica y por destrucción de los capi-
lares pulmonares debido a las lesiones
quísticas(19).

Neurofibromatosis tipo I o enfermedad de
von Recklinghausen 

Es una enfermedad autonómica dominan-
te secundaria a mutaciones en el gen supresor
NF1 con expresión muy variable, con una inci-
dencia de 1 de cada 4.000 nacidos vivos, y que
se caracteriza por la aparición de fibromas cutá-
neos, manchas cutáneas café con leche, nódu-
los de Lish en el iris y líneas axilares. Otras
manifestaciones clínicas comprenden anoma-
lías cardiovasculares, gastrointestinales, rena-
les y endocrinas, déficit cognitivo y neoplasias
del sistema nervioso periférico y sistema ner-
vioso central. Puede complicarse ocasional-
mente con vasculopatía sistémica, que es hete-
rogénea y afecta a variedad de arterias de
distinto tamaño en todo el cuerpo. Se han pro-
puesto distintos mecanismos para explicar su
patogenia, incluyendo alteración de la histo-
génesis vascular, alteración del mantenimien-
to y reparación vascular, mutaciones y factores
ambientales. Lie clasifica la vasculopatía aso-
ciada a neurofibromatosis como: 1) prolifera-
ción de las células musculares de la intima vas-
cular en arterias grandes; 2) proliferación de
células musculares de la intima vascular con
fibrosis y neoangiogénesis en arterias de media-

no tamaño, y 3) proliferación plexiforme de la
íntima en pequeñas arteras y arteriolas(20).

Se han descrito unos pocos casos de hiper-
tensión pulmonar de mecanismo no aclara-
do(21,22). En estos casos la hipertensión pul-
monar parece deberse a afectación vascular
según los escasos estudios histológicos que
suele correlacionarse con un patrón radioló-
gico en mosaico en la TAC. 

Algunos autores sobre la base de estos
hallazgos han considerado la hipertensión pul-
monar asociada a neurofibromatosis tipo I una
entidad bien caracterizada, que debería con-
siderarse dentro del grupo 1 de la clasificación
de hipertensión pulmonar (hipertensión pul-
monar arterial asociada)(23).

La fibrosis pulmonar y el tromboembolis-
mo crónico podrían tener también un papel en
la aparición de hipertensión pulmonar (Fig. 1). 

El pronóstico es infausto, si bien se ha des-
crito alguna mejoría en hemodinámica pul-
monar y síntomas en los casos descritos con
el tratamiento con epoprostenol, bosentan, sil-
denafilo y beraprost. 

SUBGRUPO III: ENFERMEDADES METABÓLICAS

Enfermedad de depósito de glucógeno tipo
Ia o enfermedad de Pompe 

Se trata de una rara enfermedad autosó-
mica recesiva causada por un déficit de la glu-
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FIGURA 1. Neurofibromatosis con extensa afec-
tación pulmonar.
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cosa-6-fosfatasa(24,25). El mecanismo de hiper-
tensión pulmonar es incierto y se ha asociado
a shunts portocava, defectos del septo atrial o
alteración restrictiva severa de la función pul-
monar. También se han descrito fenómenos
trombóticos asociados que podrían tener algún
papel. En un caso se han descrito lesiones ple-
xiformes.

Enfermedad de Gaucher 
Se caracteriza por una deficiencia de la glu-

cosidasa lisosomal B, lo cual produce un acú-
mulo de glucocerebrósido en las células reti-
culoendoteliales. Las manifestaciones típicas
incluyen hepatoesplenomegalia e infiltración
de la médula ósea. En un estudio con ecocar-
diografia de 134 pacientes con enfermedad
de Gaucher, la aparición de hipertensión pul-
monar fue frecuente(26). Se han propuesto diver-
sos mecanismos, entre ellos la aparición de
enfermedad pulmonar intersticial, hipoxemia
crónica, alteración capilar y esplenectomía,
e incluso se ha descrito un caso de hallazgos
histológicos similares a hipertensión pulmo-
nar idiopática(27).

Enfermedades tiroideas
Se ha encontrado hipertensión pulmonar

mediante ecocardiograma en más de un 40%
de pacientes con enfermedad tiroidea (hipo o
hipertiroidismo)(28). Además, en un estudio pros-
pectivo de 63 adultos con hipertensión pul-
monar arterial, se ha encontrado una inciden-
cia de enfermedad tiroidea autoinmune del
49%, sugiriendo una asociación entre ambas
enfermedades, mientras que en otro estudio
se encontraba un 30% de pacientes con hiper-
tensión pulmonar arterial con anticuerpos anti-
tiroglobulina(29). Asimismo, se ha descrito un
caso de enfermedad pulmonar venooclusiva
confirmada histológicamente en un paciente
con tiroiditis de Hashimoto(30). En un estudio
con 356 pacientes con hipertensión pulmonar
encuentran un 24% de enfermedad tiroidea
frente a un 15% en grupo control, fundamen-
talmente hipotiroidismo, lo que sugiere que
debería probarse la función tiroidea en todos

los pacientes con hipertensión pulmonar(31). La
mayoría de los datos existentes en la literatu-
ra sugiere que el tratamiento de la alteración
tiroidea mejora la hipertensión pulmonar, fun-
damentalmente en paciente con tirotoxicosis.
El mecanismo de unión entre ambas perma-
nece sin aclarar pero se ha propuesto la exis-
tencia de un mecanismo autoinmune común. 

SUBGRUPO IV: OTRAS ENFERMEDADES

Neoplasias 
En algunos raros casos de sarcomas de las

arterias pulmonares puede producirse un cre-
cimiento tumoral dentro de las arterias pulmo-
nares, produciendo obstrucción progresiva de
las mismas e hipertensión pulmonar arterial.
Tales casos son de difícil diagnóstico diferencial
con hipertensión por tromboembolismo pul-
monar crónico, generalmente, mediante TAC y
angiografía, y su curso es rápidamente fatal(32,33).

Otra rara causa de hipertensión pulmonar
rápidamente progresiva es la obstrucción de la
microvasculatura por émbolos metastásicos
tumorales. La mayoría de casos se han asocia-
do con tumores del pulmón, mama o carcino-
mas gástricos. Suelen presentarse con hipoxe-
mia, generalmente, severa. La TAC no muestra
trombos proximales (si acaso, engrosamiento
de los septos), mientras que la gammagrafía de
ventilación/perfusión suele mostrar múltiples
defectos subsegmentarios de perfusión(34,35).

Fibrosis mediastínica
Los pacientes con fibrosis mediastínica pue-

den desarrollar hipertensión pulmonar severa
debido a la compresión de arterias y venas pul-
monares. Esto puede producirse principal-
mente en algunas entidades, como la histo-
plasmosis, la tuberculosis, sarcoidosis y
enfermedades por otros hongos. El diagnósti-
co diferencial con tromboembolismo puede
resultar difícil(36,37).

Enfermedad renal terminal
En pacientes con enfermedad renal ter-

minal en programa de hemodiálisis prolonga-
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do se ha descrito la aparición de hipertensión
pulmonar inexplicada hasta en un 40% (basa-
do en estudios ecocardiográficos). La mortali-
dad en el grupo de pacientes con hipertensión
pulmonar fue significativamente mayor que
en el grupo sin hipertensión (30% frente al
3%) La causa de la hipertensión pulmonar en
estos pacientes es multifactorial (Tabla 3).

Se ha postulado que la vasoconstricción
de la vasculatura pulmonar debido a altera-
ciones metabólicas y hormonales propias de
la insuficiencia renal produciría un incremen-
to de la resistencia vascular pulmonar.

Por otra parte, la anemia crónica que pre-
sentan, el propio acceso mediante fístula arte-
riovenosa y la disfunción ventricular sistólica
y diastólica, que aparece frecuentemente en
estos pacientes, jugarían también un papel. 

A pesar de casi 4 décadas de aplicación
de la hemodiálisis, no se ha estudiado sufi-
cientemente el efecto a largo plazo sobre la
circulación pulmonar de la hemodiálisis a tra-
vés de un acceso arteriovenoso creado qui-
rúrgicamente. Se han comparado variables clí-
nicas hemodinámicas y metabólicas entre
pacientes en hemodiálisis con y sin hiperten-
sión pulmonar. Los pacientes con hipertensión
pulmonar tenían significativamente mayor gas-
to cardiaco, niveles de hematocrito y hemo-
globina inferiores, y tenían menor duración
del tratamiento con hemodiálisis, lo que se atri-
buyó a menor supervivencia o a realización de
un trasplante renal(38). Aunque la anemia se
asocia con aumento compensatorio del gasto
cardiaco, la anemia más pronunciada en los

pacientes con hipertensión pulmonar no expli-
ca todas las diferencias en el gasto cardiaco.
Parece que otros factores tales como el tama-
ño del acceso arteriovenoso, están involucra-
dos en el aumento del gasto cardiaco. Sin
embargo, debido a la gran capacidad de la
microcirculación pulmonar, el aumento del gas-
to cardiaco, por sí mismo, no puede causar
hipertensión pulmonar, a no ser que haya un
aumento de la resistencia vascular pulmonar
o una disminución de la respuesta vasodilata-
dora al incremento del gasto cardiaco.

La disminución de las respuesta vasodila-
tadora podría deberse a cambios anatómicos
o funcionales. Un estudio en perros con insu-
ficiencia renal terminal mostraba calcificacio-
nes y aumento de la resistencia vascular pul-
monar así como hipertrofia ventricular derecha
sólo en perros con glándulas paratiroides intac-
tas, por lo que se ha sugerido que la afectación
pulmonar se debe al aumento de la actividad
de la hormona paratiroidea(39). La endotelina
1 está, por otra parte, aumentada en pacien-
tes con insuficiencia renal crónica, siendo un
potente vasoconstrictor pulmonar que se ha
relacionado con la hipertensión pulmonar pri-
maria y, secundaria.

En resumen, hay un gran número de
pacientes con insuficiencia renal terminal en
programa de hemodiálisis que desarrollan
hipertensión pulmonar, lo que probablemen-
te se asocia con una disminución de su super-
vivencia. Debería por ello realizarse una esti-
mación y seguimiento de la presión arterial
pulmonar mediante ecocardiografía Doppler

TABLA 3. Etiología de la hipertensión pulmonar en la insuficiencia renal crónica
terminal

• Aumento de la endotelina 1 → Vasonconstricción de la musculatura pulmonar con aumento de las
resistencias vasculares pulmonares 

• Hiperparatiroidismo → Disminución de la respuesta vasodilatadora
• Anemia crónica → Aumento del gasto cardiaco
• Fístula arterio-venosa → Aumento del gasto cardiaco
• Disfunción ventricular sistólica y diastólica
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a todos los pacientes con insuficiencia renal
en hemodiálisis. La disminución o cierre de
la fístula arteriovenosa en algunos casos pue-
de disminuir la presión pulmonar. Por otra
parte, ésta disminuye también con el tras-
plante, por lo que quizá debería considerarse
la presencia de hipertensión pulmonar como
otro criterio adicional para indicar el trasplante
renal.

CONCLUSIÓN
El grupo V de la clasificación de la hiper-

tensión pulmonar incluye varias entidades en
las que la etiología de la hipertensión es poco
clara o multifactorial. En todos estos proce-
sos, la aparición de hipertensión pulmonar
condiciona un peor pronóstico y, en muchos
casos, suele conducir a un desenlace rápida-
mente fatal. Es importante conocer la aso-
ciación de los mismos con la hipertensión
pulmonar, sospecharla y tratar de diagnosti-
carla. El tratamiento depende de la enfer-
medad subyacente y en algunos casos se ha
intentado tratamiento específico de la hiper-
tensión con éxito relativo. En muchos casos
el diagnóstico de hipertensión pulmonar seve-
ra va a condicionar la toma de decisiones fun-
damentales, como remitir al paciente a tras-
plante pulmonar (como en los casos de
sarcoidosis), o disminución o cierre de fís-
tula arteriovenosa y remitir a trasplante renal
en los casos de insuficiencia renal crónica.
De cualquier modo, siempre hemos de estar
atentos a la posibilidad de aparición de hiper-
tensión pulmonar en estos procesos y su tra-
tamiento ha de individualizarse.
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