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• Enfermedad infrecuente

• Remodelación de vénulas postcapilares

• Obliteración de pequeñas venas pulmonares

• Engrosamiento de la íntima

• Proliferación capilar parcheada

• Grupo 1 de clasificación de HTAP

• Reciente asociación a mutaciones del gen EIF2AK4

• Enfermedad “huérfana”/”olvidada”





• Vasculopatía venosa

• Fibrosis de la íntima  obliteración

• Necesaria afectación venosa cuasioclusiva

para diagnóstico

• Otras entidades hallazgos similares.

• Lesiones en distintos estadios

• No se encuentran lesiones plexiformes

• Hemorragia pulmonar oculta (depósito 

hemosiderina)

• Obstrucción postcapilar



• Gen EIF2AK4

• Regula la angiogénesis 

• Células musculares lisas de los vasos, macrófagos e 

intersticio pulmonares 

• Autosómico recesivo

• Asociadas a formas de:

• Rápida progresión

• Debut más temprano

• Penetrancia aun no determinada

• Probablemente alta



• Quimioterapia

• Enfermedad venooclusiva hepática

• Disolventes orgánicos (ocupacional)

• Tabaco

• Acumulativo

• Factor potenciador de exposiciones ocupacionales

• Autoinmunidad

• Esclerosis sistémica



• Difícil estimación

• Diagnóstico difícil sin biopsia o estudio genético

• Mal etiquetado como HTP idiopática

• EVO 3-12% de casos catalogados como idiopáticos

• Probablemente mayor en casos refractarios a tratamiento

• Cualquier grupo de edad

• Distribución igual por sexos



• Fatiga y disnea

• Síntomas de fallo derecho en estadios finales

• Refuerzo componente pulmonar S2

• Soplo de regurgitación tricuspídea

• Hemoptisis

• Acropaquias y Raynaud



• No patognomónico de EVO

• Regurgitación tricuspídea

• Disfunción cavidades derechas

• Exclusión cardiopatía izquierda

• Dx diferencial edema pulmonar



• Indistinguible de otras causas de precapilar

• Presión enclavamiento es poco precisa en EVO

• Explica el riesgo de edema pulmonar

• Fármacos dilatan preferentemente arteriolas y 

capilares

• Cuidado en realización test vasodilatador

• No recomendado hacerlo de rutina



1. Aumento mediastínico por 

engrosamiento linfático

2. Opacidades en vidrio deslustrado 

centrolobulillares

3. Engrosamiento de septos 

interlobulillares

• Ausencia de estos hallazgos no descartar 

diagnóstico



• Volúmenes preservados

• Edema intersticial

• Mayor hipoxemia en reposo que en HTP idiopática

• Hemorragia alveolar oculta

• Ausencia no descarta diagnóstico



• Biopsia es gold standard

• Contraindicada si clínica 

importante



• No terapias farmacológicas eficaces

• Soporte

• Oxígenoterapia

• Anticoagulación (no siempre  hemorragia oculta)

• Terapia dirigida (vasodilatadora + antiproliferativa):

• Prostaciclina

• Endotelina-1

• Vías del NO





• Terapia inmunosupresora

• Dudosa eficacia

• Recomendada únicamente en formas secundarias

• LES, EMTC, esclerosis sistémica…

• Derivación y lista de espera de forma temprana

• Trasplante bilateral

• No se ha visto recidiva histológica post-trasplante



• Progresión inexorable

• Pronóstico infausto

• Peor incluso que otras formas de HTP

• 72% de fallecimientos en primer año tras diagnóstico

• 2 años entre primer síntoma y fallecimiento/trasplante pulmonar

• Necesaria alta sospecha y rápida derivación a unidad de referencia





Enfermedad infradiagnosticada

Necesario alto grado de sospecha para diagnóstico temprano

Diagnóstico no-invasivo es posible

Peor pronóstico que otras formas idiopáticas de HTAP

Diagnóstico lo más rápido posible

Riesgo de edema pulmonar fatal al inicio del tratamiento

Trasplante pulmonar única terapia realmente efectiva
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