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La hipertension pulmonar (HP) es un estado hemodinamico y patofisioldgico, que puede
hallarse en diversas enfermedades clinicas, las cuales han sido clasificadas en seis grupos cli-
nicos, con caracteristicas definidas, de acuerdo a la ultima clasificacion de Dana Point 2008, y
que han sido desarrolladas extensamente en la reciente “Guia de préctica clinica para el diag-
nostico y tratamiento de la hipertension pulmonar ESC/ERS 2009”.

La hipertension arterial pulmonar (HAP) representa a la enfermedad que comprende a las
entidades agrupadas en el grupo clinico I ~compartiendo todas ellas un cuadro clinico similar,
y unas alteraciones patologicas idénticas a las presentes en la microcirculacion pulmonar-. Es
por tanto este grupo 1 en el que se ha centrado la mayoria de las publicaciones al respecto, debi-
do a la disponibilidad de nuevos tratamientos especificos, que incrementan la supervivencia
de estos pacientes con HAP en un 20 %, como objetiva el reciente metaanalisis realizado de Galié
y cols. Por otra parte las técnicas quirurgicas (trasplante pulmonar/cardiopulmonar/septostomia)
también se han venido perfeccionando, e incluso algunas de ellas —~como la tromboendarte-
rectomia- pueden resultar potencialmente curativas en formas seleccionadas de HP trombo-
embolica.

Este impacto descrito en la supervivencia resulta pues de crucial importancia, al enfren-
tarnos ante una enfermedad rara (se estima una prevalencia de 15 casos por millén de habi-
tantes), de fatal prondstico ~con una mediana de supervivencia inferior a los 5 afos en la
HAP idiopatica-. Ademas sigue siendo diagnosticada todavia en estadios avanzados (clases
funcionales Il y 1V de la OMS), como demuestran los diversos registros ~incluyendo el espa-
fiol REHAP-, y para la que no existian farmacos realmente eficaces, exceptuando el epo-
prostenol y los blogueantes de los canales de calcio, en los escasos pacientes respondedo-
res a €stos.

Esta nueva monografia sobre HP pretende concienciar sobre varios aspectos, entre los que
destacan la importancia de realizar un diagnostico correcto -tanto de la HP como de su etiolo-
gia-y lo mas precozmente posible. También resulta clave el abordaje multidisciplinario de estos
complejos pacientes, asi como la necesidad de derivarlos a Unidades de Referencia especiali-
zadas, cuando no se acrediten convenientemente los requisitos y resultados que establecen las
Guias y Normativas al respecto.



Para tratar de conseguir este objetivo, hemos contado con la colaboracién de especialistas
con diversa dedicacion en el ambito de la HP, y que representan mayoritariamente a los Hos-
pitales que integran a nuestra Sociedad. A todos ellos agradecemos sus aportaciones, haciendo
especial mencion a la labor desempenada por el Dr. Sueiro Bendito. Confiamos que entre todos
hayamos conseguido despertar su interés ante una enfermedad que puede simular simplicidad,
pero tremendamente compleja, ya que supone un reto al clinico que se enfrenta a su certero
diagnostico, manejo, y todavia elevada mortalidad.
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