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La hipertensién pulmonar tromboembdlica crénica (HPTEC) es
una de las formas mads graves de HP, aunque, por otra parte, es la
Gnica que puede tener un tratamiento curativo.

Lamentablemente, hoy dia se desconoce cual es la magnitud real
del problema, ya que no se dispone de datos fiables acerca de su
prevalencia ni de su historia natural y prondstico. De todos modos,
hay la sospecha de que la incidencia y prevalencia de la HPTEC pue-
den ser superiores a las de otras formas de HP, como la hipertension
arterial pulmonar (HAP). Datos relativamente recientes indican que
hasta un 3,8% de los episodios agudos de tromboembolismo pulmo-
nar pueden evolucionar a HPTEC. Si esta cifra se extrapola a los casos
registrados de tromboembolismo pulmonar agudo en Espafia, se ob-
tiene una incidencia de HPTEC superior a 13 casos por mill6n de ha-
bitantes y afio, tasa de incidencia mas elevada que la de la HAP y 15
veces superior a la de casos de HPTEC actualmente registrados en
Espafia. Estos datos indican que los casos de HPTEC actualmente
diagnosticados en nuestro medio representan solamente la punta
del iceberg de los casos realmente existentes.

Por otra parte, muy pocos estudios han abordado el curso evolu-
tivo de los pacientes con HPTEC. Sin embargo, podemos asumir que
el pronéstico de esta enfermedad viene condicionado, en gran medi-
da, por la situacién hemodinamica y que la principal causa de muer-
te es el fallo cardiaco derecho. Dado que el perfil hemodindmico en
el momento del diagnéstico de los pacientes con HPTEC no difiere
del de los pacientes con HAP, se puede deducir que el curso evoluti-
vo sera similar y que, por consiguiente, estamos ante una entidad
grave, con una esperanza de vida corta tras el diagnéstico si no se
efectia un tratamiento adecuado.

Por todo ello, es preciso aumentar el grado de deteccién de pa-
cientes con HPTEC, a fin de que puedan ser diagnosticados correcta-
mente e instaurar el tratamiento lo antes posible. Tratamiento que,
a diferencia que en la HAP, puede llegar a ser curativo.

Los pacientes con HPTEC con lesiones trombdticas en arterias
proximales pueden ser tributarios de endarterectomia pulmonar,
que en un buen niimero de casos puede llegar a revertir completa-
mente la HP. Sin embargo, la endarterectomia pulmonar es un pro-
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cedimiento de muy alta complejidad, con morbilidad y mortalidad
asociadas considerables. Por dicho motivo, la realizacién de dicha
intervencion debe concentrarse en un nimero muy reducido de cen-
tros que tengan experiencia en la intervencién y con un volumen de
actividad adecuado, que permita ofrecer a los pacientes las maximas
garantias de seguridad y eficacia. Por ello, es recomendable que to-
dos los pacientes diagnosticados de HPTEC sean evaluados en un
centro con experiencia en endarterectomia pulmonar con el fin de
valorar la posible indicacién de dicha intervencién.

Por otra parte, en los Gltimos tiempos hemos asistido a un desa-
rrollo espectacular en el tratamiento médico de la HAP. Teniendo
en cuenta que la vasculopatia de los pequefios vasos en los territo-
rios no trombosados de la HPTEC es superponible a la de la HAP, se
ha planteado la posibilidad de emplear en la HPTEC farmacos ac-
tualmente indicados para el tratamiento de la HAP. Tanto como tra-
tamiento coadyuvante a la cirugia o como alternativa a ésta en los
casos en que dicha opcién no sea viable. Hoy dia se dispone de in-
formacién que indica que farmacos especificos indicados para el
tratamiento de la HAP también producen mejoria en los pacientes
con HPTEC. La mejor evidencia de eficacia en esta entidad procede
de un ensayo clinico multicéntrico controlado en el que se empled
bosentan, un antagonista dual de los receptores de endotelina. Es-
tudios controlados en un nimero reducido de casos y estudios no
controlados también indican que agentes prostanoides o inhibido-
res de la fosfodiesterasa-5 pueden proporcionar mejoria clinica en
la HPTEC.

Por todo ello, este nlimero monografico de ArcHivos DE BRONCONEU-
MoLOGiA tiene por objetivo actualizar la informacién disponible en
distintos aspectos de la HPTEC: epidemiologia, patogénesis, factores
de riesgo, diagnéstico y tratamiento. Para su elaboracién se ha con-
tado con la participacién de expertos, tanto en el campo del trom-
boembolismo pulmonar como en el de la HP. Esperamos que su lec-
tura aporte informacién que contribuya a una mayor sensibilizacion
acerca de la HPTEC que permita su deteccién precoz, asi como ofre-
cer una guia orientativa para el diagnéstico y tratamiento de los ca-
sos detectados.
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