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RESUMEN

En los ultimos anos, gracias al desarrollo de
nuevos farmacos para el tratamiento de la hiper-
tension pulmonar (HP), se han publicado varias
guias de practica clinica donde se estandarizan
los métodos a seguir para llegar al diagnostico
de este proceso. También, debido a ello se ha
conseguido mejorar la calidad de vida de muchos
pacientes con HP y prolongar la esperanza de
vida en las fases mas graves de la enfermedad.
Pero, la mayoria de las veces, estos tratamientos
requieren formas de administracion complejas
y presentan, en muchas ocasiones, efectos secun-
darios que pueden llegar a ser graves. Por todas
estas razones se sigue recomendando efectuar
el tratamiento y el seguimiento de los pacientes
con HP en unidades de referencia donde haya
profesionales expertos en la materia.

Aunque es recomendable realizar el mane-
jo de estos enfermos en unidades de referencia,
en los centros menos especializados puede y
debe hacerse un diagnostico correcto. En este
capitulo se profundiza en este aspecto, propor-
cionando pautas y algoritmos diagnosticos que
pueden ser utiles para realizar un estudio com-
pleto de la enfermedad y, una vez completado
el diagnostico, plantear el tratamiento a seguir.

ESTRATEGIA DIAGNOSTICA EN LA
HIPERTENSION ARTERIAL PULMONAR

El esquema a seguir para llegar al diagnos-
tico de la hipertension pulmonar (HP) consta de
4 fases. A lo largo de este capitulo se desarro-
llan, una por una, cada una de ellas (Fig. 1)!-4.

Sospecha clinica

Es el primer aspecto a tener en cuenta ya
que, si no se sospecha la enfermedad, nunca
se podra llegar a diagnosticar. Es imprescin-

dible incluir esta entidad en nuestro esquema
mental de diagnostico diferencial. Ademas, se
trata de una enfermedad que, en sus fases ini-
ciales, presenta muy pocos sintomas y la explo-
racion fisica del paciente suele ser bastante
anodina, por lo que es necesario estar atentos
a pequenos detalles para sospecharla. En otras
ocasiones la sospecha clinica aparece ante
algun hallazgo electrocardiografico o en la
radiografia de torax de un paciente que se ha
realizado estas pruebas por algun motivo aje-
no a la sospecha clinica de HP como, por ejem-
plo, un estudio preoperatorio.

Muchos pacientes consultan inicialmente
por disnea de esfuerzo. Otros, aunque con
menos frecuencia, por sincopes o presincopes,
cansancio, debilidad o dolor toracico. No obs-
tante, en muchas ocasiones no suelen encon-
trarse signos claros de enfermedad cardiaca o
pulmonar.

En la exploracion fisica del paciente rara vez
aparecen sintomas que orienten al diagnostico,
pero, en algunas ocasiones, pueden detectarse
los siguientes: un segundo ruido aumentado en
la auscultacion cardiaca, un pulso en el borde
paraesternal izquierdo que puede corresponder
ala arteria pulmonar, un soplo sistolico de regur-
gitacion tricuspide, uno diastélico de insufi-
ciencia pulmonar o un tercer o cuarto tono car-
diaco. Si la enfermedad se encuentra en fases
mas avanzadas pueden objetivarse signos de
insuficiencia cardiaca derecha como edemas
en miembros inferiores, hepatomegalia, ascitis,
ingurgitacion yugular o cianosis. La auscultacion
pulmonar es normal en la mayoria de las oca-
siones. Cuando la enfermedad esta mas avan-
zada pueden detectarse crepitantes bibasales.

Debido a que los sintomas y 10s signos son
escasos en la mayoria de las ocasiones, a la
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FIGURA 1. Algoritmo de diagndstico en la hipertension pulmonar®.

vez que poco especificos, debe mantenerse un
alto indice de sospecha en aquellas enferme-
dades que pueden provocar HP secundaria
(Tabla 1)®.
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Deteccion de la hipertension arterial
pulmonar

Los tres estudios iniciales que deben soli-
citarse para llegar a detectar una HP son el



TABLA 1. Patologias que asocian
hipertension pulmonar con mas
frecuencia

e Cardiopatias congénitas con cortocircuito
sistémico-pulmonares.
* Hipertension arterial pulmonar familiar.
® Infeccion por el virus de la inmunodeficien-
cia humana.
* Hipertension portal/cirrosis hepatica.
* Enfermedades del tejido conectivo.
® Exposicion a farmacos y toxicos:
- Aminorex
- Femfluramina
- Defemfluramina
- Aceite de colza desnaturalizado
- Anfetaminas
- Metaanfetaminas
- Quimiterapicos
- Cocaina

electrocardiograma (ECQ), la radiografia de
torax y el ecocardiograma transtoracico (ETT),
siendo este ultimo el mas importante de todos.

Electrocardiograma

El electrocardiograma puede orientar
hacia el diagnostico de sospecha de HP, pero
tiene baja sensibilidad y especificidad (del 55
al 70% en ambos casos)®. De esta manera,
no puede considerarse como una herramienta
optima para la deteccion de una HP signifi-
cativa. En esta exploracion podemos obser-
var signos de sobrecarga del ventriculo dere-
cho con crecimiento de la auricula derecha,
desviacion del eje del QRS hacia la derecha,
ondas R altas o patron gR en las derivacio-
nes precordiales derechas, junto con altera-
ciones de la repolarizacion en dichas precor-
diales.

Radiografia de torax

En algunos casos de HP, la radiografia
simple de torax puede ser normal 0 mostrar
escasas alteraciones. Sin embargo, en el 90 %
de los pacientes con HP idiopatica esta explo-
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racion es anormal en el momento del diag-
nostico®. Al igual que en el caso del ECG, la
informacién que nos aporta esta prueba es
orientativa y sirve como sospecha. Entre las
imagenes que pueden apreciarse en esta
prueba se encuentran las siguientes: aumen-
to del indice cardiotordcico, dilatacion del
ventriculo derecho (la superficie de contac-
to entre el borde cardiaco anterior y el ester-
non supera el tercio de la longitud total de
éste en el plano radiologico lateral) y dilata-
cion de la arteria pulmonar central.

Ecocardiograma transtordcico

Es una herramienta diagndstica funda-
mental e imprescindible en la actualidad para
llegar al diagnostico de HP o, al menos, poner-
nos sobre la pista de ella. Al no ser invasiva,
es una prueba excelente para detectar inicial-
mente una HP. Con el ecocardiograma puede
estudiarse la presion sistdlica en la arteria pul-
monar (PSP). Para ello, el explorador debe
encontrar el flujo de regurgitacion de la vélvula
tricuspide, es decir, es necesario que exista
insuficiencia tricuspide para poder calcular
dicha presion. Aplicando el Doppler del eco-
grafo se puede estimar la presion en la arteria
pulmonar. Se considera que puede existir HP
si la PSP es mayor de 36 mmHg, aunque se
considera significativa si es superior a 45-50
mmHg, lo que corresponderia a una velocidad
de regurgitacion tricuspide de 2,8-3,4 m/seg®.
En la mayor parte de los estudios se ha obser-
vado que hay una buena correlacion entre este
valor, calculado mediante el Doppler del eco-
cardiografo y el obtenido mediante un estudio
invasivo®9. Sin embargo, hay que tener en
cuenta también las limitaciones de la ecogra-
fia. Estas son, sobre todo, que la presion cal-
culada aumenta con la edad del paciente y con
el indice de masa corporal, lo que puede dar
lugar a la existencia de falsos positivos. Por
consiguiente, para llegar al diagnostico defi-
nitivo de HP, es necesario realizar un estudio
hemodindamico en todos los pacientes sinto-
maticos. Por el contario, el Doppler puede tener
también falsos negativos por lo que, sélo con
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esta prueba, no podria excluir una HP si la sos-
pecha clinica es elevada!?.

El estudio de la ecocardiografia, no sélo
informa sobre la existencia de una HP de un
modo bastante fiable, sino que también pue-
de proporcionar informacién sobre su origen,
en el caso de que se aprecien miocardiopatias,
enfermedades valvulares del corazon izquier-
do 0 anomalias congénitas, entre otras altera-
ciones. Por lo tanto, dentro del estudio eco-
cardiogréfico, ademads de la velocidad de
regurgitacion de la valvula tricuspide, deben
valorarse otros parametros, como la dimen-
sion y la funcion de los ventriculos derecho e
izquierdo, la presencia de anormalidades val-
vulares, la eyeccion del ventriculo derecho, las
caracteristicas de llenado del ventriculo izquier-
do, el tamano de la vena cava inferior y la posi-
ble existencia de un derrame pericardico-'2.

En ocasiones, la informacion que aporta el
ecocardiograma transtoracico se puede mejo-
rar o potenciar utilizando suero salino agitado
intravenoso (a modo de contraste). Esta téc-
nica puede ayudar a identificar una comuni-
cacion interauricular tipo seno venoso de
pequeno tamano, o un foramen oval permea-
ble que podrian haber pasado desapercibidos
con el ecocardiograma convencional. Si, a
pesar del suero salino agitado, persisten dudas
acerca de la existencia de una malformacion
congénita, habria que recurrir al ecocardio-
grama transesofagico.

Identificacion del tipo de HP

Una vez que con las pruebas anteriores,
sobre todo con el ecocardiograma, se ha detec-
tado la presencia de HP, hay que intentar cla-
sificarla y englobarla en uno de los cinco gru-
pos de la nueva clasificacion de Danna Point.
Para ello deberia realizarse una bateria de prue-
bas diagnodsticas que irdn orientando hacia
cada uno de ellos (Tabla 2).

Se debe realizar una analitica sanguinea
con hematologia, bioquimica sanguinea y estu-
dio de la funcion tiroidea. También es conve-
niente estudiar el potencial trombdtico,
mediante la determinacion de los anticuerpos
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antifosfolipidos (anticoagulante ludico y anti-
cardiolipina). Para descartar la existencia de
enfermedades del tejido conectivo (ETC) se
deberia contar, ademas de con diversos cri-
terios clinicos, con algunas pruebas de labo-
ratorio, como anticuerpos antinucleares (ANA),
anticuerpos anticentromero, anti-SCL70 y RNP.
Asimismo, conviene solicitar también serolo-
gia para el virus de la inmunodeficiencia huma-
na (VIH) y para los virus de las hepatitis B y C.

El estudio de las pruebas de funcion respi-
ratoria (espirometria forzada, volumenes pul-
monares, test de difusion del monéxido de car-
bono), incluyendo la gasometria arterial, permite
descartar una enfermedad respiratoria como
causa de HP. Si se sospecha un sindrome de
apnea/hipopnea del sueno (SAHS) se deberd rea-
lizar una poligrafia o una polisomnografia, ya
que esta enfermedad puede causar también HP.

Con la gammagrafia de ventilacion-perfu-
sion (V/Q) pulmonar puede diagnosticarse una
HP secundaria a un tromboembolismo croni-
co¥. Esta prueba tiene una gran sensibilidad
y especificidad para distinguir entre una HP
idiopatica y una HP secundaria a un embo-
lismo croénico. Debe siempre completarse con
una tomografia axial computarizada (TAC) heli-
coidal con contraste, para asi poder detectar
posibles trombos en arterias pulmonares. En
otras ocasiones se apreciaran defectos de lle-
nado excéntricos compatibles con trombos,
signos de recanalizacion o la presencia de este-
nosis o redes vascularest#19.

La arteriografia pulmonar, a pesar de ser
una técnica invasiva, debe realizarse a los
pacientes con sospecha de HP tromboembo-
lica cronica, sobre todo si pueden beneficiar-
se de una tromboendarterectomia!?. Esta prue-
ba es mas precisa que la TAC helicoidal con
contraste para identificar obstrucciones dista-
les de las arterias pulmonares. También per-
mite cuantificar mejor el tamarno de los trom-
bos y la extension de los mismos. Aspectos
utiles en relacion con la técnica de realizacion
de esta prueba son la inyeccion selectiva del
contraste en las ramas principales izquierda y
derecha y la practica de multiples angulacio-
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TABLA 2. Pruebas complementarias utiles para el estudio del tipo de hipertension

pulmonar

1. Analitica:
® Hemograma y bioquimica bésicas

® Determinacion de hormonas tiroideas

* Serologias: VIH, herpes virus tipo 8 y virus de las hepatitis B y C

* Inmunologia: anticuerpos antinucleares (ANA), incluyendo anticuerpos anticentrémero, anti-SCL70

y RNP

* Estudio de hipercoagulabilidad: anticuerpos antifosfolipido

2. Pruebas de funcion respiratoria:

® Espirometria forzada

® Pletismografia para medir volumenes pulmonares

e Test de difusion del mondxido de carbono

® (Gasometria arterial

3. Ecografia abdominal y Doppler de vena porta
4. Gammagrafia de ventilacion/perfusion. Si se sospecha HP tromboembdlica, ademas:

* Angio-TAC para visualizar bien las arterias pulmonares

* Arteriografia pulmonar
® Estudio de hipercoagulabilidad

5. TAC de alta resolucion en algunos casos:

® En pacientes con colagenosis para valorar si existe fibrosis pulmonar

nes y proyecciones. En cualquier caso, siem-
pre es recomendable realizarla en el centro de
referencia donde se vaya a efectuar la inter-
vencion quirurgica, en el caso de que final-
mente se precise ésta.

La TAC de alta resolucion (TACAR) es otra
prueba a realizar si se quiere valorar adecuada-
mente el parénquima pulmonar, para asi poder
detectar la existencia de una enfermedad pul-
monar intersticial difusa. También permite apre-
ciar signos de hipertension venosa pulmonar,
como el engrosamiento de los septos, lo que pue-
de sugerir la presencia de una enfermedad veno-
oclusiva pulmonar. Si, ademas, se acompana de
opacidades centroacinares, puede tratarse de
una hemangiomatosis capilar pulmonar(,

Con la ecografia abdominal puede detec-
tarse una cirrosis hepatica y/o una hiperten-
sion portal. Aplicando en ella el Doppler, se

puede distinguir también la hipertension por-
tal pasiva o secundaria a un fallo cardiaco dere-
cho de la hipertension portal, que tiene su ori-
gen en el aumento del gradiente venoso
transhepatico asociado con la cirrosis‘7.19).

Evaluacion funcional y hemodinamica

Pruebas de tolerancia al ejercicio

Intentar cuantificar de forma objetiva la
capacidad de ejercicio de los pacientes con HP
s un aspecto muy importante dentro de esta
enfermedad. Con ello puede valorarse, no sélo
la gravedad de la misma®29, sino también la
eficacia del tratamiento® 2. Entre las pruebas
que pueden emplearse se encuentran el test
de la marcha de 6 minutos y la prueba de
esfuerzo cardiopulmonar. A continuacion se
describen cada una de ellas por separado.
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TABLA 3. Limitaciones de la prueba
de marcha de 6 minutos

® Variables antropométricas: edad, sexo, talla

* No se puede identificar el elemento fisiopa-
tolégico de base donde radica la limitacion al
ejercicio

* “Efecto aprendizaje” en los pacientes que han

realizado varias veces esta prueba, lo que pue-
de sesgar los valores obtenidos

® “Efecto techo” que impide detectar variacio-
nes en aquellos pacientes que caminan mas
de 450 metros

a) Prueba de marcha de los 6 minutos: con ella
se intenta reflejar la capacidad que tiene
el paciente de realizar actividades de la
vida diaria. Se trata de una prueba muy
sencilla, poco agresiva, de bajo coste y facil-
mente reproducible. Permite efectuar una
aproximacion a la supervivencia del pacien-
te que se encuentra en fases avanzadas de
la enfermedad y valorar la eficacia del tra-
tamiento. Sin embargo, esta prueba cuen-
ta con importantes limitaciones (Tabla 3),
ya que existen multiples circunstancias que
pueden modificar la distancia recorrida®.
Algunas de ellas son inherentes al propio
paciente e imposibles de evitar, tales como
la edad, el peso o el sexo del paciente. Sin
embargo, existen factores independientes
de las condiciones del paciente que pue-
den producir variaciones en los resultados,
entre las que se encuentran la longitud del
pasillo donde se realiza la prueba o el per-
sonal técnico encargado de la supervision
de la misma. Son estos factores los que se
deben intentar controlar a la hora de rea-
lizar el test. Entre los factores que pueden
reducir la distancia total recorrida pueden
citarse la edad avanzada, el sobrepeso, el
sexo femenino, la escasa longitud del pasi-
llo y las enfermedades cardiopulmonares
0 musculoesqueléticas. Por otra parte, seria
aconsejable la realizacion de al menos dos

42

pruebas, tomando como valida aquella en
la que el paciente haya caminado una dis-
tancia mayor®4. Ademas, es recomenda-
ble que transcurra un periodo de tiempo
prudencial de descanso entre una prueba
y otra.

b) Prueba de esfuerzo cardiopulmonar: aporta
informacion mas precisa que la anterior
sobre la tolerancia al ejercicio, principal-
mente en las clases funcionales iniciales,
es decir, en los pacientes con HP con pocos
sintomas, donde la prueba de marcha de
los 6 minutos puede ser normal. Con la
prueba de esfuerzo cardiopulmonar pue-
de medirse la ventilacion y el intercambio
de gases durante el ejercicio. Estudia de
forma no invasiva la fisiopatologia de los
sistemas respiratorios y cardiovasculares
en condiciones de estrés fisico, evaluando
objetivamente el grado de limitacion fun-
cional y su mecanismo. Esta prueba es bas-
tante mas compleja de realizar que el test
de los 6 minutos y requiere un andlisis pre-
ciso del pico del consumo de oxigeno (VO,),
el consumo maximo del oxigeno (VO,
max), la produccion de dioxido de carbo-
no (VCO,), la medicion del pulso de oxi-
geno y el umbral de anaerobiosis, entre
otros parametros. Para su realizacion es
preciso disponer, por lo tanto, de personal
entrenado en dicha técnica y con expe-
riencia a la hora de interpretarla.

Estudio hemodindmico

Sila ecografia transtordcica es, como se ha
explicado anteriormente, la prueba funda-
mental para el diagnostico de sospecha de la
HP, el estudio hemodindnico mediante cate-
terismo cardiaco derecho (CCD) es la prueba
que confirma definitivamente esa sospecha,
ya que determina directamente de forma inva-
siva el valor de la presion arterial pulmonar®29.
Ademas de confirmar el diagndstico, esta prue-
ba permite valorar la severidad de la enfer-
medad y ayuda a establecer su pronostico.

Las mediciones que se realizan durante
este estudio hemodinamico son:



a)
b)
<)

Presion arterial pulmonar (PAP).

Presion en la auricula derecha (PAD).
Presion de enclavamiento pulmonar (PCP).
Este parametro es muy util porque puede
distinguir entre un origen arterial o veno-
so de la HP en los pacientes con patologia
del corazon izquierdo. Si la PCP es normal
se debera a una elevacion de las resisten-
cias vasculares pulmonares y, si esta ele-
vada, se trataria de una hipertension veno-
sa pulmonar. En este ultimo caso, cuando
la PCP esta elevada, se deberia realizar tam-
bién un cateterismo cardiaco izquierdo
para medir la presion telediastolica del ven-
triculo izquierdo y con ella poder excluir la
existencia de disfuncion del ventriculo
izquierdo, estenosis mitral o enfermedad
venooclusiva.

Gasto cardiaco (GC). Se puede medir
mediante termodilucion, inyectando a tra-
vés del catéter suero frio y midiendo las
diferencias de temperatura en funcion del
tiempo. Con este método se debe tener en
cuenta siempre la cantidad exacta de sue-
ro administrado y la temperatura de dicho
suero. Este método de medida por termo-
dilucion puede aportar datos inexactos
cuando el GC es muy alto 0 muy bajo. Tam-
poco es util en presencia de cortocircuitos
intracardiacos o si la regurgitacion valvular
de la tricuspide o de la pulmonar es exce-
siva. Para estos casos el GC se debe calcu-
lar mediante la férmula de Fick (Tabla 4).
Resistencias vasculares pulmonares (RVP).
RVP = PAP media - PCP media/GC).
Saturacion venosa mixta (SatO»AP), que es
la saturacion de oxigeno en la arteria pul-
monar.

Durante todo el procedimiento del cate-

terismo cardiaco el paciente debe estar moni-
torizado. Se debe registrar y controlar la fre-
cuencia cardiaca, la tension arterial sistémica
y la saturacion de oxigeno.

En cuanto a las indicaciones, habria que

realizar un estudio hemodindmico a todos los
pacientes del grupo 1 y 4 de la clasificacion de

GENERALIDADES DIAGNOSTICAS EN LA HIPERTENSION PULMONAR

TABLA 4. Ecuacion de Fick para el
calculo del gasto cardiaco (GC)

VO, = GC (Ca0-Cv0Oy)

De ahi que el GC sea igual a:

GC = VO,/ (Ca0,-Cv0O,)

Calculo de CaO.:

Ca0, = (1,34 x Hb x Sat O,) + (PaO, x 0.0031)

Abreviaturas. GC: gasto cardiaco,; CaO,: contenido
arterial de oxigeno; CvO,: contenido de oxigeno en
sangre venosa mezclada; Hb: concentracion de hemo-
globina; Sat O, saturacion de oxigeno.

Dana Point: aquellos con hipertension arterial
pulmonar (HAP) y los pertenecientes al grupo
de la hipertension pulmonar tromboembalica
cronica (HPTEC). En los casos en los que se
observe una PSP menor de 50 mmHg esti-
mada por ecocardiografia, se debe individua-
lizar la decision de realizar el estudio invasivo
hemodinamico en funcion de la edad, la
comorbilidad y el fundamento de la sospecha
clinica.

A los pacientes con hipertension pulmo-
nar asociada a enfermedad cardiaca izquier-
da (grupo 2 de Dana Point), no es necesario
realizarles un cateterismo cardiaco derecho,
salvo que existan dudas sobre si el origen de
la HP es pre o postcapilar. En los del grupo 3
con enfermedades respiratorias asociadas, tam-
poco es necesario efectuarles un estudio hemo-
dinamico invasivo, salvo en aquellos casos en
los que el valor de la PSP estimado por eco-
cardiograma sea desproporcionadamente ele-
vado (por encima de 55 mmHg) en relacion
con su enfermedad respiratoria, ya que la HP
puede ser un proceso asociado y podria bene-
ficiarse de un tratamiento especifico.

Test vasodilatador agudo

Una vez confirmada la presencia de HP y
obtenido un valor objetivo de €sta, deberia rea-
lizarse una medicion de la reversibilidad de la
misma, ya que el resultado puede influir en el
manejo y el pronostico de estos pacientes. Con
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TABLA 5. Vasodilatadores mas usados en el test vasodilatador agudo

Epoprostenol Adenosina Oxido nitrico
Via de administracion Intravenosa Intravenosa Inhalada
Vida media 3 minutos 5-10 segundos 15-30 segundos

Rango de dosis 2-12 nglkg/min

Incremento de dosis 2 ng/kg/min cada

10 min

Duracion 1 minuto

Efectos secundarios Cefalea, rubor facial,

nauseas

50-350 pg/kg/min
50 pg/kg/min

cada 2 min 5 min

2 minutos 5 minutos
Disnea, opresion

toracica Escasos

10-80 ppm
10-80 ppm durante

este test se intenta identificar a los individuos
que van a poder beneficiarse de un tratamiento
prolongado con bloqueadores de los canales
de calcio (BCC).

La prueba de la vasodilatacion debe reali-
zarse exclusivamente con vasodilatadores pul-
monares de accion rapida, en el mismo pro-
ceso del cateterismo del lado derecho en el
que se ha obtenido el valor de la hipertension.
Los farmacos usados en este test son adeno-
sina intravenosa, prostaglandina intravenosa
y oxido nitrico inhalado, siendo estos dos ulti-
mos los mas empleados en la actualidad. En
la tabla 5 se describen las dosis, la vida media,
la via de administracion y los efectos adversos
de estos farmacos.

Para considerar la prueba como positiva
Se necesitan tres requisitos®26-27;

a) Disminucion de la presion arterial pulmo-
nar media igual o mayor a 10 mmHg.

b) Que la presion arterial pulmonar media
alcance un valor absoluto igual o menor

a 40 mmHg.
¢) Que el gasto cardiaco no se modifique o

que aumente.

Solo un 10-15% de los pacientes con HP
idiopatica o los relacionados con la toma de ano-
rexigenos van a cumplir estos criterios?e29. Ade-
mas, de ese pequeno porcentaje, solo la mitad
van a mostrar una respuesta mantenida al tra-
tamiento prolongado con dosis elevadas de BCC.
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Por lo tanto, se ha protocolizado la necesidad
de reevaluar la eficacia del tratamiento con estos
farmacos a los 3 y 6 meses de iniciar la medi-
cacion en aquellos pacientes con un test posi-
tivo inicial®®. Por otra parte, hay que tener en
cuenta que el tratamiento empirico con BCC a
los pacientes a los que no se les haya hecho pre-
viamente el test vasodilatador esta totalmente
desaconsejado, debido a los posibles efectos
adversos graves de estos farmacos.

En otras enfermedades que cursan con HP,
como las asociadas a enfermedades del tejido
conectivo o las secundarias a malformaciones
congénitas, la utilidad del test vasodilatador
agudo es menos clara que en la HP idiopatica.
Aun asi, los expertos siguen recomendando
realizarlo y, en los casos en los que sea positi-
vo, buscar una respuesta a largo plazo de los
BCC en los pacientes adecuados.

Biopsia pulmonar

La biopsia pulmonar abierta entrana ries-
gos importantes de morbilidad y mortalidad,
por lo que se desaconseja realizarla de forma
sistematica a los pacientes con HP. Si se reco-
mienda efectuarla en aquellos casos en los que
se requiere una confirmacion histologica®?,
para establecer el diagnostico de vasculitis pul-
monar activa, enfermedad intersticial pulmo-
nar difusa, enfermedad venooclusiva o heman-
giomatosis capilar pulmonar, siempre que
hayan fracasado otras técnicas diagnosticas



de menor riesgo para el paciente y exista un
alto grado de sospecha clinica.
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