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Es una patología relacionada con la circulación menor. 
La hipertensión pulmonar se define por una presión 
arterial pulmonar media ≥25 mmHg. Afecta 
aproximadamente a un 1% de la población mundial. 

INTRODUCCIÓN OBJETIVO

Realizar una revisión actualizada de la hipertensión pulmonar, tratamientos y 
últimos avances en investigación.  

METODOLOGÍA

Búsqueda de ensayos clínicos, revisiones e informes publicados en Pubmed, biblioteca 
electrónica Scielo y páginas web  de organismos oficiales (AEMPS, EMA, Ministerio de 
Sanidad.)   

Clase funcional 

Indicadores para guiar los tratamientos

PM6M

RESULTADOS Y DISCUSIÓN

Fármacos Mecanismo de acción Administración

Bosentán
Antagonista del receptor de 

endotelina (ARE) dual  

Oral
Ambrisentán ARE selectivo ET-A. 

Macitentán
ARE dual (+ selectivo ET-A)

Epoprostenol
Prostaciclina sintética Intravenoso (iv)

Teprostinil
Análogo de prostaciclina
acción vasodilatadora

Iv, subcutánea,
inhalatoria, oral 

Selexipag
(2016)

Agonista selectivo del receptor 
de prostacilina (IP)

Oral

Sildenafilo
(Revatio ®)

Inhibidores selectivos de la 
fosfodiesterasa 5  (i-PDE-5) 

Oral
Solución 

inyectable

Tadalafilo
(Adcirca ®)

Oral 

La prevalencia es escasa  (15/50 casos por millón de hab.)
Es el único tipo con vinculación genética. Gen BMPR2  participa en el control 
de la proliferación de células vasculares. 

Ranolazina

I. Hipertensión arterial pulmonar

CONCLUSIONES

La HAP cuenta con un gran arsenal terapéutico.
Los fármacos más usados para la HAP en pacientes de clase funcional

II-III son ambrisentán y tadalafilo. En caso de empeoramiento o clase
funcional IV, se usa epoprostenol iv. Hay en estudio nuevas estrategias
terapéuticas como la ranolazina y el campo de la genética.

La HP debida a enfermedad cardiaca izquierda y debida a enfermedad
pulmonar no presentan terapia específica.

Riociguat es el fármaco específico para la HPTEC.
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HAP confirmada en centro especializado  
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Terapia combinada secuencial doble o triple

Considerar referir a trasplante pulmonar 

 Diltiazem
 Nifedipino
 Amlodipino
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Figura 2. Mejora de la clase funcional con el uso de ranolazina

Operable Tromboendarterectomía

No operable Riociguat

IV. HP por tromboembolismo pulmonar crónico

La prioridad es el tratamiento de la enfermedad subyacente.  
No existen fármacos específicos y ningún tratamiento eficaz 

para HAP se puede recomendar para estos tipos.  

II. HP debida a enfermedad cardiaca izquierda

III. HP debida a enfermedad pulmonar

Investigación
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Figura 1. Estudio 
AMBITION. 
Comparación de 
efectividad de la 
terapia combinada y 
monoterapia. 
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