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Resumen 

La hipertensión pulmonar tromboembólica crónica (HPTEC) es una patología de alta incidencia en 

pacientes, pero frecuentemente no diagnosticada; los síntomas son inicialmente inespecíficos y 

pueden estar ausentes durante los primeros meses e incluso años, lo que dificulta su diagnóstico 

precoz. La HPTEC se categoriza como una variante específica de hipertensión pulmonar dentro 

del grupo 4, debido a su etiología tromboembólica. Esta condición se distingue por obstrucción 

arterial pulmonar causada por trombos fibrosos, lo que conduce a un incremento en la resistencia 

a nivel de la vasculatura pulmonar. El abordaje clínico frente a HPTEC incluye la 

tromboendarterectomía, que es el procedimiento quirúrgico más eficaz y potencialmente curativo, 

ofreciendo una solución definitiva únicamente para los casos del grupo 4. No obstante, no todos 

los pacientes son aptos para esta cirugía debido a factores como la ubicación y extensión de los 

trombos, comorbilidades o alto riesgo quirúrgico. En estos casos, se prefiere el t ratamiento no 

invasivo, que consiste en la administración de anticoagulantes, agentes antiplaquetarios y, en 

algunos casos, debido a la remodelación vascular existente se usa medicamentos específicos para 

mecanismos fisiopatológicos subyacentes propios de la hipertensión pulmonar, como 

estimuladores del guanilato ciclasa soluble, inhibidores de la fosfodiesterasa-5 y antagonistas del 

receptor de endotelina. El enfoque de este artículo es brindar una visión integral sobre el abordaje 

clínico farmacológico y quirúrgico de la HPTEC, centrándose particularmente en los mecanismos 

fisiopatológicos involucrados. La comprensión de estos mecanismos es crucial para la creación de 

estrategias terapéuticas más efectivas y personalizadas. 

Palabras claves: Hipertensión pulmonar; Tromboembolia pulmonar; Hemostasia. 

 

Abstract 

Chronic thromboembolic pulmonary hypertension (CTEPH) is a pathology with a high incidence 

in patients, but frequently undiagnosed; Symptoms are initially nonspecific and may be absent 

during the first months and even years, making early diagnosis difficult. CTEPH is categorized as 

a specific variant of pulmonary hypertension within group 4, due to its thromboembolic etiology. 

This condition is distinguished by pulmonary arterial obstruction caused by fibrous thrombi, which 

leads to an increase in resistance at the level of the pulmonary vasculature. The clinical approach 

to CTEPH includes thromboendarterectomy, which is the most effective and potentially curative 

surgical procedure, offering a definitive solution only for cases in group 4. However, not all patients 
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are suitable for this surgery due to factors such as location and extent of thrombi, comorbidities or 

high surgical risk. In these cases, non-invasive treatment is preferred, which consists of the 

administration of anticoagulants, antiplatelet agents and, in some cases, due to the existing vascular 

remodeling, specific medications are used for underlying pathophysiological mechanisms typical 

of pulmonary hypertension, such as stimulators. soluble guanylate cyclase, phosphodiesterase-5 

inhibitors and endothelin receptor antagonists. The focus of this article is to provide a 

comprehensive view on the clinical pharmacological and surgical approach to CTEPH, focusing 

particularly on the pathophysiological mechanisms involved. Understanding these mechanisms is 

crucial for creating more effective and personalized therapeutic strategies. 

Keywords: Pulmonary hypertension; Pulmonary thromboembolism; Hemostasis. 

 

Resumo 

A hipertensão pulmonar tromboembólica crônica (HPTEC) é uma patologia com alta incidência 

em pacientes, mas frequentemente não diagnosticada; Os sintomas são inicialmente inespecíficos 

e podem estar ausentes durante os primeiros meses e até anos, dificultando o diagnóstico precoce. 

A HPTEC é categorizada como uma variante específica da hipertensão pulmonar dentro do grupo 

4, devido à sua etiologia tromboembólica. Esta condição distingue-se pela obstrução arterial 

pulmonar causada por trombos fibrosos, o que leva a um aumento da resistência ao nível da 

vasculatura pulmonar. A abordagem clínica da HPTEC inclui a tromboendarterectomia, que é o 

procedimento cirúrgico mais eficaz e potencialmente curativo, oferecendo solução definitiva 

apenas para os casos do grupo 4. Porém, nem todos os pacientes são adequados para esta cirurgia 

devido a fatores como localização e extensão dos trombos. , comorbidades ou alto risco cirúrgico. 

Nestes casos, prefere-se o tratamento não invasivo, que consiste na administração de 

anticoagulantes, antiplaquetários e, em alguns casos, devido ao remodelamento vascular existente, 

são utilizados medicamentos específicos para mecanismos fisiopatológicos subjacentes típicos da 

hipertensão pulmonar, como estimuladores guanilato ciclase solúvel, inibidores da fosfodiesterase-

5 e antagonistas do receptor da endotelina. O foco deste artigo é fornecer uma visão abrangente 

sobre a abordagem clínica, farmacológica e cirúrgica da HPTEC, focando particularmente nos 

mecanismos fisiopatológicos envolvidos. A compreensão destes mecanismos é crucial para a 

criação de estratégias terapêuticas mais eficazes e personalizadas. 

palavras-chave: Hipertensão pulmonar; Tromboembolismo pulmonar; Hemostasia. 
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Introducción 

La hipertensión pulmonar tromboembólica crónica (HPTEC) es una complicación rara pero severa, 

marcada por la persistente obstrucción arterial pulmonar causada por trombos organizados y 

fibrosis, que puede resultar en disfunción del ventrículo derecho, insuficiencia cardíaca derecha y, 

si no se trata de manera adecuada, puede conducir a la muerte. (1) 

La circulación menor es vital en esta patología. La arteria pulmonar del ventrículo derecho y sus 

ramificaciones llevan la sangre a los capilares alveolares para la hematosis, y luego a las venas 

pulmonares. Estas venas transportan la sangre oxigenada a la aurícula izquierda, de donde se 

distribuye por la circulación sistémica a través del ventrículo izquierdo. (2)(3) 

La circulación pulmonar (circulación menor) representa un sistema de baja resistencia en contraste 

con la circulación sistémica. Las presiones en el circuito pulmonar varían entre 8 y 12 mmHg, 

mientras que en la circulación sistémica se sitúan aproximadamente entre 80 y 120 mmHg, 

correspondientes a la presión sanguínea durante la diástole y la sístole, respectivamente. (2) (4) 

El problema común en la circulación pulmonar, además de las EP (embolia pulmonar), es la HP 

(hipertensión pulmonar). Bajo un equilibrio homeostático normal, la presión de la arteria pulmonar 

en reposo es de aproximadamente 20 mmHg, alcanzando un límite superior de 25 mmHg durante 

la actividad física. En la HP en las arterias pulmonares se ve alterada, superando estos valores y 

alcanzando al menos 25 mmHg en reposo, de acuerdo con los resultados de un cateterismo cardíaco 

derecho. Esta condición puede originarse por obstrucciones, estrechamientos o endurecimiento de 

las arterias pulmonares que transportan sangre desde el corazón hacia los pulmones para su 

oxigenación.  (5)(6) 

La repercusión clínica más significativa es la sobrecarga del ventrículo derecho, causada por la 

presión elevada en la arteria pulmonar, lo que resulta en un esfuerzo adicional para bombear sangre 

a través de los vasos estrechados. Esta sobrecarga puede dañar tanto el ventrículo derecho como 

las arterias pulmonares, agravando diversas enfermedades cardiovasculares y respiratorias y 

manifestándose en diferentes contextos clínicos. (5) 

La OMS clasifica la HP en cinco categorías, tales como: 1) Hipertensión arterial pulmonar (HAP); 

2) HP secundaria a cardiopatía izquierda; 3) HP originada secundaria a enfermedades respiratorias 

y/o hipoxia; 4) HP asociada a obstrucciones arteriales pulmonares (HPTEC) y 5) HP de causa 

desconocida y/o multifactorial. (5) 
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La HPTEC, clasificada en la cuarta categoría de hipertensión pulmonar, se considera una 

complicación tardía de la EP debido a la presencia de material trombótico persistente y remodelado 

en la vasculatura pulmonar. A nivel mundial debuta con una prevalencia de aproximadamente 3 a 

30 casos entre una población de un millón de habitantes al año, en nuestro medio no existe registro 

de casos de este particular grupo.  (7)(8) 

La HPTEC es el único tipo de hipertensión pulmonar que puede ser revertido mediante la 

tromboendarterectomía pulmonar, ofreciendo un tratamiento curativo. Sin embargo, su diagnóstico 

suele retrasarse debido a la similitud de sus síntomas con otras formas de hipertensión pulmonar, 

lo que dificulta la identificación y el manejo temprano necesarios para mejorar los resultados 

clínicos. (1) 

En la actualidad, el abordaje de HPTEC ha avanzado considerablemente, con mejoras tanto en 

terapias farmacológicas como quirúrgicas. En casos donde la tromboendarterectomía pulmonar no 

es viable debido a que los pacientes no califican para una cirugía, el tratamiento farmacológico, 

basado en los mecanismos fisiopatológicos subyacentes, ha demostrado beneficios para una mejor 

calidad de vida y la supervivencia.(1) 

 

Métodos y Metodología 

Esta investigación se realizó bajo un paradigma positivista y un enfoque cuantitativo descriptivo 

no experimental, utilizando una metodología documental y bibliográfica. Su objetivo fue revisar la 

literatura existente sobre el abordaje farmacológico y quirúrgico en la hipertensión pulmonar 

tromboembólica crónica (HPTEC). 

Para la revisión, se consultaron bases de datos de fuentes médicas científicas como Elsevier, 

Scopus, y SciELO. Se incluyeron estudios publicados entre 2017 y 2023 en inglés y español que 

examinaron los tratamientos farmacológicos y quirúrgicos en HPTEC. Se excluyeron artículos con 

información insuficiente, estudios duplicados y publicaciones en otros idiomas sin traducción 

disponible. 

La búsqueda de información se llevó a cabo utilizando operadores booleanos con términos clave 

como "hipertensión pulmonar tromboembólica crónica" AND "tratamiento farmacológico", 

"HPTEC" AND "abordaje quirúrgico", "hipertensión pulmonar" AND "terapia", y "HPTEC" AND 

"intervenciones". Esta estrategia permitió identificar estudios relevantes para la revisión. 
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Resultados y Discusión 

La Hipertensión pulmonar tromboembólica crónica es una afección que incrementa la presión en 

las arterias pulmonares debido a la formación de coágulos sanguíneos (trombos) que no se 

disuelven y se transforman en tejido fibroso, obstruyendo parcial o completamente las arterias 

pulmonares. Esta condición puede ser la manifestación final o avanzada de una embolia pulmonar 

no resuelta, provocada por el remodelado obstructivo de la arteria pulmonar debido a una trombosis 

subyacente. (9) La HPTEC provoca una elevada resistencia al flujo sanguíneo en los pulmones, lo 

que obliga al corazón a esforzarse más para bombear sangre a través de ellos. Esto puede llevar a 

la insuficiencia del ventrículo derecho y a síntomas de insuficiencia cardíaca. (5) 

• Etiología 

La enfermedad se hereda como un rasgo autosómico dominante, lo que significa que solo se 

necesita una copia del gen alterado para que se desarrolle. Sin embargo, no todas las personas con 

la mutación manifiestan la enfermedad; algunas solo son portadoras sin mostrar signos clínicos. 

En HPTEC, el factor genético más significativo es la mutación del gen BMPR2 (receptor de 

proteína morfogenética ósea tipo II). Este gen, ubicado en la superficie de las células, es parte de 

la superfamilia de receptores del TGF-ß, que juega un papel crucial en la señalización del 

crecimiento celular. La mutación de estos receptores, evitan que el TGF-ß y otras moléculas ejerzan 

un efecto inhibidor sobre el musculo liso y endotelio. (10) 

La patogenia sobre los cambios vasculares que se observan en HPTEC no es del todo conocida, 

pero se han propuesto varios mecanismos para su explicación, entre los cuales tenemos: expresión 

intensificada del transportador de serotonina y factores de crecimiento (endotelina, VEGF, PDGF), 

reducidas concentraciones de NO y prostaciclina. (10) 

• Incidencia y prevalencia de la HPTEC 

Actualmente no existe una incidencia y prevalencia específica de HPTEC. Sin embargo, diversas 

investigaciones, postulan una estimación de incidencia acumulada de HPTEC en los primeros dos 

años después de la EP sintomática está entre el 0,1 y el 11,8%. Un análisis reciente que incluyó a 

10.249 pacientes con embolia pulmonar (EP) reveló que el 2,7% de los sobrevivientes de EP aguda 

desarrollaron HPTEC. En individuos con antecedentes de EP, la HPTEC se manifiesta en general 

durante los primeros dos años posteriores al inicio de la EP. (11).  

• Factores predisponentes 
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Tabla 1 Causas predisponentes para desarrollar HPTEC. 

Fuente: Gabriel Botella F, Labiós Gómez M, Corella Piquer D. Hipertensión pulmonar tromboembólica crónica. 

Med Clin (Barc). 2020 Jul;139(5):215–20. (12) 

 

• Fisiopatología 

La Hipertensión pulmonar secundaria a tromboembolismo se debe a la formación de trombos 

producto de una alteración de la hemostasia, proceso que abarca plaquetas, factores de coagulación 

y endotelio para formar coágulos sanguíneos en la zona de una lesión vascular, evitando así la 

hemorragia. La hemostasis deficiente, permite diferenciar 2 mecanismos levantes:(13) 

• Trastornos Hemorrágicos: mecanismos homeostáticos insuficientes para prevenir pérdidas 

de sangrado excesivo. 

• Trastornos Trombóticos: formación de coágulos sanguíneos (trombos). 

• Hemostasia Normal 

La vasoconstricción arteriolar ocurre inmediatamente tras una lesión endotelial, afectando el flujo 

sanguíneo en la zona afectada. Este fenómeno se realiza a través de mecanismos neurógenos y es 

intensificado por la liberación de vasoconstrictores locales como la endotelina y el tromboxano A2. 

Sin embargo, este efecto es temporal y la hemorragia podría reanudarse si no intervienen las 

plaquetas y factores de coagulación. (14) En la hemostasia primaria, la exposición del colágeno 

subendotelial y el factor de Von Willebrand (VWF) debido a la lesión endotelial favorece la 
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adhesión y activación de las plaquetas, que cambian de forma y liberan sustancias que atraen a más 

plaquetas, formando un tapón plaquetario primario. (15) 

En la hemostasia secundaria, la lesión expone el factor tisular en el subendotelio, como en el 

músculo liso y los fibroblastos. Este factor se une al factor VII, activando la cascada de coagulación 

que produce trombina. La trombina convierte el fibrinógeno soluble del plasma en fibrina 

insoluble, creando una red que fortalece el coágulo inicial. Además, la trombina es un potente 

activador de las plaquetas, incrementando su agregación. (15)  

La estabilización y reabsorción del coágulo son fases cruciales en la hemostasia. Durante esta etapa, 

se enfoca en detener el sangrado mediante la contracción de los agregados plaquetarios y la fibrina 

polimerizada para formar un tapón sólido. Al mismo tiempo, se activan mecanismos 

contrarreguladores como el activador tisular del plasminógeno (t-PA) producido por el endotelio, 

que limitan la coagulación a la zona de la lesión y previenen la formación excesiva de trombos. A 

largo plazo, estos procesos facilitan la reabsorción del coágulo y la reparación del tejido dañado, 

asegurando la restauración de la integridad vascular. (2) 

• Hemostasia Alterada 

En la HPTEC, los tromboembolos recurrentes se deben a una disfunción en la hemostasia (cascada 

de coagulación) que causa la formación continua de trombos. La exposición persistente del factor 

de Von Willebrand (VWF) en compañía del colágeno subendotelial, resultante de la lesión 

endotelial crónica, provoca una activación y agregación constante de plaquetas, lo que incrementa 

el riesgo de trombosis. Además, la inflamación crónica altera la acción de plaqueta y aumenta la 

liberación de procoagulantes. El factor tisular expresado prolongadamente en el subendotelio, 

debido a la inflamación y al daño continuo, activa perpetuamente la cascada de coagulación, 

produciendo un exceso de trombina que convierte el fibrinógeno en fibrina de manera constante. 

La trombina también activa más plaquetas, perpetuando así la formación de coágulos.(16) 

La fase de estabilización y reabsorción del coágulo está comprometida. Aunque el tapón sólido 

está formado por fibrina y los agregados plaquetarios, la continua activación de mecanismos 

procoagulantes y la disfunción endotelial impiden la acción de mecanismos contrarreguladores 

como el t-PA (activador tisular del plasminógeno). Esto dificulta que el coágulo se reabsorba e 

inicie la reparación del tejido, lo que conduce a la persistencia de los trombos, un mayor 

remodelado vascular y fibrosis.(16) 
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La Hipertensión pulmonar también es consecuencia del desequilibrio de vasoconstrictores y 

vasodilatadores, donde se observa un incremento en la producción de endotelina-1 (ET-1) como 

respuesta a la hipoxia crónica y la inflamación. La hipoxia, común en la HPTEC debido a la 

obstrucción sanguínea, estimula la producción de ET-1 en el endotelio. De igual manera, la 

inflamación en las arterias pulmonares eleva la liberación de ET-1, empeorando la condición. 

(16)(17) 

La endotelina-1 (ET-1) ejerce efectos de vasoconstricción, proliferación del músculo liso y fibrosis 

en la arteria pulmonar. En el músculo liso vascular, se encuentran los receptores ETA y ETB, 

provocando en la vasculatura pulmonar un aumento de resistencia producto de  la vasoconstricción. 

Además, la ET-1 favorece la remodelación vascular y el estrechamiento del lumen arterial al 

estimular en celular musculares lisa su proliferación y consecuente migración. También induce 

fibrosis al estimular en los fibroblastos la producción de matriz extracelular, endureciendo las 

paredes arteriales y empeorando la hipertensión pulmonar. ((17) 

El equilibrio existente entre la vasoconstricción y la vasodilatación, en HPTEC se inclina hacia la 

vasoconstricción debido al aumento de ET-1 y la disminución de vasodilatadores, incrementando 

la resistencia a nivel vascular pulmonar.(17) Los receptores ETA median la vasoconstricción y la 

proliferación celular. Por otro lado, los receptores ETB tienen funciones diferentes según su 

ubicación: en endotelio, facilitan la eliminación de ET-1, mientras que en el musculo liso, fomentan 

la vasoconstricción y la proliferación.(17) 

El calcio es esencial para la contracción y proliferación del músculo liso. En esta condición, el 

desbalance del calcio eleva su concentración intracelular, activando vías que promueven 

hipertrofia, contractilidad y resistencia a la apoptosis, resultando en vasoconstricción y 

remodelación vascular. La endotelina-1 aumenta el calcio intracelular, exacerbando estos efectos, 

mientras que la reducción de NO, que normalmente disminuye el calcio, agrava la situación.(17) 

Otro de los mecanismos fisipatológicos es la elevación de los niveles de fosfodiesterasa 5 (PDE5) 

en el músculo liso vascular, que normalmente regula el monofosfato cíclico de guanosina (cGMP) 

responsable de la vasodilatación y relajación del músculo liso. En la HPETC, el aumento de PDE5 

reduce significativamente el cGMP (producto de la activación del sGC por el NO) disminuyendo 

la relajación del músculo liso y promueve la vasoconstricción y proliferación. La señalización 

alterada de la vía NO-cGMP-PDE5 crea un desequilibrio entre factores vasoconstrictores y 



  
 
   

 

719 
Pol. Con. (Edición núm. 97) Vol. 9, No 9, Septiembre 2024, pp. 710-728, ISSN: 2550 - 682X 

Factores que influyen en el desperdicio de comida: un análisis empírico entre los Centennials Ecuatorianos  

vasodilatadores, exacerbado por la endotelina-1 (ET-1) y la reducción del NO, lo que agrava la 

disfunción vascular. (17) 

La persistencia de trombos organizados provoca una remodelación vascular debido a la 

proliferación de células del músculo liso y la fibrosis. Esta remodelación incrementa la resistencia 

vascular en las arterias pulmonares, elevando la presión arterial pulmonar. El aumento de la 

resistencia vascular fuerza al ventrículo derecho del corazón a esforzarse más, lo que conduce a la 

hipertensión en las arterias pulmonares. (18)(17) 

• Cuadro clínico 

Los síntomas más comunes incluyen disnea al realizar esfuerzos, síncope o presíncope durante el 

esfuerzo, tos, hemoptisis y angina de pecho. El diagnóstico se establece demasiado tarde porque 

los síntomas son inespecíficos y aparecen gradualmente. El síncope y el dolor torácico durante la 

actividad física indican una reducción en el gasto cardíaco. Los profesionales de la salud deben 

estar muy atentos y considerar seriamente la posibilidad clínica cuando se observan estos síntomas, 

especialmente en aquellos pacientes con antecedentes de embolia pulmonar. La supervivencia y el 

bienestar de los pacientes con HPTEC pueden aumentar sustancialmente mediante una evaluación 

adecuada y el uso apropiado de pruebas diagnósticas. (19). 

Entre los signos físicos más habituales de la HPTEC se encuentran el incremento y separación del 

segundo sonido cardíaco en la región pulmonar, un temblor palpable a lo largo del borde esternal 

izquierdo, murmullos sistólicos que indican insuficiencia tricúspidea y un murmullo diastólico 

característico de insuficiencia pulmonar, conocido como soplo de Graham-Steel, perceptible en el 

lado izquierdo del esternón.(20) 

En situaciones de disfunción del ventrículo derecho, pueden observarse un incremento de la presión 

venosa yugular, una onda "v" prominente en el pulso yugular, ingurgitación de las venas yugulares, 

reflujo hepatoyugular, edemas en los tobillos, hepatomegalia y, ocasionalmente, ascitis. (19) 

A diferencia de la HAP, la auscultación pulmonar en la HPTEC suele mostrar anomalías, 

destacando ruidos pulmonares adicionales, como estertores gruesos, en las zonas correspondientes 

a las ramas de las arterias pulmonares parcialmente obstruidas. Estos resultados físicos son críticos 

para la identificación y evaluación de HPTEC. La detección temprana de estos signos mejora el 

pronóstico del paciente porque permite una intervención más oportuna y un manejo adecuado. (19)  

 

• Diagnóstico 
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Se establece cuando se observa trombosis e hipertensión pulmonar precapilar después de más de 

tres meses de un tratamiento anticoagulante adecuado. 

La persistencia de coágulos de sangre en las arterias pulmonares que no se disuelven gradualmente 

causa presión en estas arterias, lo que provoca disnea y fatiga. Para iniciar un tratamiento adecuado 

y mejorar el pronóstico del paciente, es necesario confirmar el diagnóstico (11). 

 

Criterios 

Existen dos escenarios principales en el diagnóstico de la HPTEC. El primer y más común 

escenario se presenta durante el seguimiento de un paciente con antecedentes bien documentados 

de embolia pulmonar (EP).(20) 

 En este caso, la sospecha de HPTEC surge debido a la persistencia de disnea (dificultad para 

respirar), a pesar de un tratamiento anticoagulante adecuado. Estos pacientes han tenido eventos 

tromboembólicos previos y, a pesar de la terapia, continúan experimentando síntomas respiratorios, 

lo que indica la posible progresión a HPTEC (5) El segundo escenario, que es menos frecuente y 

más complicado, implica a un paciente sin antecedentes conocidos o bien documentados de 

embolia pulmonar. En este caso, la sospecha de hipertensión pulmonar (HP) se genera a partir de 

una ecocardiografía realizada debido a la persistencia de disnea de causa no esclarecida. Dado que 

los síntomas no tienen una causa tromboembólica clara, este escenario requiere un enfoque más 

exhaustivo para el diagnóstico diferencial de HPTEC. En la ecocardiografía se podrán observar 

signos de disfunción del ventrículo derecho y una presión arterial pulmonar sistólica (PAPs) ya sea 

superior o igual a 60 mmHg. (5) 

Para diferenciar la HPTEC de otras formas de hipertensión pulmonar en ambos casos, es esencial 

realizar un diagnóstico preciso. En el primer escenario, el historial de EP facilita la identificación, 

pero en el segundo escenario, hay otras causas posibles de HP que deben tenerse en cuenta. Es 

esencial utilizar pruebas hemodinámicas, como el cateterismo cardíaco derecho, y técnicas de 

imagen avanzadas, como la angiotomografía computarizada y la angiografía pulmonar selectiva de 

extracción digital, para confirmar la presencia de HPTEC y localizar las lesiones trombóticas. Para 

mejorar el pronóstico del paciente, este método permite un diagnóstico preciso y una planificación 

adecuada del tratamiento, que puede incluir opciones quirúrgicas y terapéuticas 

personalizadas.(20) 
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• Evaluación diagnóstica en pacientes con historial de embolia pulmonar 

Entre tres y seis meses después de comenzar el tratamiento anticoagulante, es necesario realizar 

una consulta de seguimiento. En esta consulta, se determinará si es necesario extender el 

tratamiento y se evaluarán las posibles complicaciones hemorrágicas. 

Además, se decidirá si es necesario realizar una ecocardiografía transtorácica (ETT) para 

determinar la probabilidad de hipertensión pulmonar, especialmente si el paciente presenta disnea, 

limitaciones funcionales o predisposiciones para desarrollar HPTEC. (11). 

Es fundamental realizar un escaneo de ventilación/perfusión pulmonar en aquellos pacientes que 

presentan una alta probabilidad de hipertensión pulmonar según la ecocardiografía y niveles 

elevados del propéptido natriurético cerebral N-terminal (NT-proBNP), así como en individuos 

con predisposición a desarrollar HPTEC. Esta prueba es esencial para la detección y evaluación de 

HPTEC al identificar áreas de los pulmones con flujo sanguíneo reducido debido a la presencia de 

coágulos  

• Determinación diagnóstica en pacientes que presentan disnea (sin antecedentes de 

embolia pulmonar) 

Tras confirmarse la sospecha de hipertensión pulmonar con criterios ecocardiográficos y, tras 

descartar las hipertensiones pulmonares del grupo 2 (con cardiopatías izquierdas) y del grupo 3 

(asociadas a enfermedades respiratorias y/o hipoxia), hay que evaluar al paciente para determinar 

la causa de la hipertensión pulmonar. En esta etapa del diagnóstico, se realiza una gammagrafía de 

ventilación/perfusión para descartar la HPTEC. 

 

Tabla 4. Criterios diagnósticos de hipertensión pulmonar tromboembólica crónica 

 

Fuente: Lozano Olivares J, Barberà JA, Escribano Subias P. Hipertensión pulmonar tromboembólica crónica. 

IM&C; 2015. (19) 

 

 

• Exámenes diagnósticos 
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Estos exámenes diagnósticos en pacientes con HPTEC tienen como objetivo: confirmar la 

presencia de esta condición en aquellos con antecedentes de EP aguda, ya sea sintomática o 

asintomática, o por la presencia de factores predisponentes; determinar la gravedad de las lesiones; 

y evaluar su impacto hemodinámico.(22) 

• Radiografía de tórax 

Frecuentemente se observa una dilatación en las arterias pulmonares principales y en sus ramas 

adyacentes, acompañada de una reducción en la vascularización periférica. El agrandamiento de la 

aurícula o ventrículo derecho puede dar lugar a una silueta card íaca más grande. En la HPTEC, es 

posible detectar zonas con baja vascularización y/o infiltrados triangulares periféricos que indican 

infartos pulmonares. Cabe destacar que, en muchos casos, la radiografía de tórax puede mostrarse 

normal. (19) 

• Signos radiológicos 

• Signo de Westermark: Este signo indica hipoperfusión o oligoemia pulmonar, que 

ocurre distal al bloqueo provocado por un émbolo en el interior de un vaso sanguíneo. (23) 

• Joroba de Hampton: Es una opacidad triangular con base en la pleura y vértice 

orientado hacia el hilio, aunque es un signo poco frecuente. (24) 

• Electrocardiograma 

La frecuencia de electrocardiogramas anormales en HPTEC no se ha establecido con precisión. 

Los hallazgos más comunes incluyen el desplazamiento del eje QRS hacia la derecha y evidencias 

de hipertrofia del ventrículo derecho (VD), como ondas R monofásicas en V1 y ondas S 

persistentes en V5–V6. También se evidencian signos de sobrecarga del ventrículo derecho, como 

la inversión de las ondas T en las derivaciones precordiales derechas, bloqueo de rama derecha y 

agrandamiento de la aurícula derecha.(22) (19) 

• Gasometría arterial 

Desde las etapas iniciales de la enfermedad, se ha detectado un incremento en el gradiente alveolo-

arterial de oxígeno, seguido de una disminución en la presión parcial de oxígeno. (PaO2). (19) 

• Exploración funcional respiratoria 

Para medir el impacto de la HPTEC en la función respiratoria, es necesario realizar una evaluación 

funcional respiratoria. La anomalía más comúnmente observada es la reducción de la capacidad de 

difusión del monóxido de carbono (DLCO). Asimismo, pueden presentarse alteraciones 
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ventilatorias restrictivas de grado moderado, así como una disminución de la capacidad vital y la 

capacidad pulmonar total. 

• Gammagrafía pulmonar 

La prueba adicional de elección para excluir la HPTEC es la gammagrafía pulmonar de ventilación-

perfusión con macroagregados de albúmina marcados con Tc99. 

Si los resultados de la gammagrafía pulmonar son normales, la existencia de HPTEC puede ser 

prácticamente descartada, o si muestran una probabilidad reducida de embolia pulmonar (EP) en 

pacientes con hipertensión pulmonar. 

• Tomografía computarizada (TC) 

Cuando se sospecha HPTEC, se realiza una tomografía computarizada con contraste intravenoso, 

también conocida como angio-TC. Esta técnica permite examinar el parénquima pulmonar y 

detectar trombos de tamaño pequeño, ubicados en las arterias pulmonares. Entre los hallazgos más 

habituales se encuentran la presencia continua de coágulos en las arterias pulmonares, un 

incremento del flujo en las arterias bronquiales dilatadas, infartos pulmonares y patrones en 

mosaico. (19) 

• Complicaciones 

• Cor pulmonar  

El cor pulmonale es una complicación significativa de la hipertensión pulmonar tromboembólica 

crónica (HPTEC). Esta condición cardíaca se presenta cuando el ventrículo derecho se dilata y falla 

debido a la alta presión en los vasos sanguíneos pulmonares, afectando su función y estructura. La 

hipertensión pulmonar aumenta la poscarga del ventrículo derecho, dificultando su capacidad para 

bombear sangre hacia los pulmones. (9) 

El cor pulmonale puede ser agudo o crónico. En el cor pulmonale agudo, el aumento de la poscarga 

del ventrículo derecho ocurre rápidamente, provocando dilatación y disfunción. La embolia 

pulmonar aguda (EAP) es una causa común, donde la hipoxia induce vasoconstricción y una 

obstrucción súbita de la arteria pulmonar, afectando entre el 30% y el 50% de su área. Este 

incremento súbito de la presión y resistencia pulmonar disminuye la eficiencia del ventrículo 

derecho. 

En el cor pulmonale crónico, el aumento de la poscarga del ventrículo derecho es gradual, 

permitiendo una adaptación ventricular con hipertrofia. La hipertensión pulmonar es una causa 

frecuente, aunque otras condiciones subyacentes también pueden contribuir. La distinción entre las 
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formas aguda y crónica es crucial para determinar la estrategia terapéutica y el pronóstico del 

paciente. (25) (26) 

• Tratamiento 

• Procedimiento quirúrgico  

De acuerdo con las guías de diagnóstico y tratamiento de la hipertensión pulmonar de la Sociedad 

Europea de Cardiología y la Sociedad Europea de Respiración, la tromboendarterectomía pulmonar 

(TEA) es el tratamiento sugerido para pacientes con HPTEC.  

La TEA continúa siendo rara en la mayoría de los centros de cirugía cardíaca debido a múltiples 

factores. Entre estas se incluyen la naturaleza agresiva de la técnica, que requiere interrupciones 

intermitentes de la circulación con hipotermia profunda, el manejo postoperatorio complicado y, 

en muchos casos, la dificultad para determinar adecuadamente la viabilidad quirúrgica de los 

pacientes con HPTEC. (27) 

 

Criterios para TEA 

No todos los pacientes son aptos para una TEA, y a menudo es complicado determinar su 

operabilidad. Las guías más recientes sobre hipertensión pulmonar establecen criterios para la 

selección adecuada de candidatos para TEA. Primero, los pacientes deben cumplir con ciertos 

criterios generales: 

- Presentar síntomas y no tener comorbilidades significativas (como fragilidad, severa 

disfunción del ventrículo izquierdo, o EPOC avanzada). 

- Para ser considerados candidatos óptimos para una TEA, los pacientes deben tener 

suficiente material trombótico accesible quirúrgicamente en las arterias principales, lobares 

o segmentarias. 

- La edad es un factor crucial, ya que incrementa el riesgo de las intervenciones quirúrgicas. 

En aquellos pacientes que superan los ochenta años, la tasa de mortalidad es tres veces 

mayor y la supervivencia a largo plazo se disminuye al 50%. (27) 

• Tratamiento farmacológico: Anticoagulación 

Para prevenir la formación de trombos, todos los pacientes con HPTEC deben recibir tratamiento 

anticoagulante a largo plazo. Los fármacos más frecuentemente empleados son los antagonistas de 

la vitamina K, tales como la warfarina y el acenocumarol. También se están utilizando nuevos 
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anticoagulantes orales, como dabigatrán, rivaroxabán y apixabán, pero no han sido suficientemente 

estudiados en este contexto clínico, por lo que no se recomienda su uso. 

Para tratar la vasculopatía periférica, se utilizan medicamentos como los antagonistas de los 

receptores de endotelina y los inhibidores de la fosfodiesterasa-5. Dado que las lesiones pulmonares 

en la HPTEC no siempre se originan de trombos de las extremidades inferiores, no se requiere la 

colocación rutinaria de un filtro en la vena cava inferior. Si se decide colocar un filtro en la vena 

cava inferior, es crucial seguir las pautas establecidas para el manejo de la enfermedad 

tromboembólica. (11). 

La hipertensión pulmonar tromboembólica crónica (HPTEC) es una condición compleja que exige 

un enfoque multidisciplinario para su tratamiento eficaz. La detección temprana y precisa mediante 

técnicas avanzadas de imagen y cateterismo cardíaco es esencial para mejorar los resultados en los 

pacientes. Aunque en la mayoría de los casos la HPTEC se debe a una embolia pulmonar no 

resuelta, existen casos sin antecedentes trombóticos conocidos. Factores de hipercoagulabilidad, 

como niveles elevados de factor VIII o anticuerpos antifosfolípidos, también pueden influir en su 

desarrollo.(28) 

La obstrucción crónica de las arterias pulmonares por trombos organizados provoca una sobrecarga 

en el ventrículo derecho, llevando a hipertrofia, dilatación y eventual insuficiencia cardíaca 

derecha. La HPTEC se caracteriza por una progresión clínica prolongada debido a la organización 

crónica de los coágulos, lo que incrementa la liberación de vasoconstrictores y disminuye la 

producción de vasodilatadores.(28) 

El tratamiento de elección para la HPTEC es la tromboendarterectomía pulmonar (TEA), que puede 

mejorar significativamente el pronóstico y la calidad de vida de los pacientes. Sin embargo, su 

complejidad limita su disponibilidad, y la selección de candidatos adecuados es crucial. Los 

criterios para la TEA incluyen la presencia de síntomas, ausencia de comorbilidades significativas 

y la accesibilidad del material trombótico. La edad avanzada también es un factor de riesgo 

importante, con mayores riesgos quirúrgicos en pacientes mayores de ochenta años. 

Para los pacientes no aptos para cirugía, el tratamiento principal incluye anticoagulantes y agentes 

antiplaquetarios. Además, los vasodilatadores pueden ser beneficiosos al abordar otros aspectos de 

la fisiopatología subyacente. A pesar de los desafíos, una gestión rigurosa tanto quirúrgica como 

médica puede mejorar las perspectivas y la calidad de vida de los pacientes con HPTEC. 
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