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Desde las clásicas curvas de la década del 
80 del NIH en que se evidenciaba una 
sobrevida promedio de 2,8 años para los 

pacientes con hipertensión pulmonar idiopática 
(HAPI), en aquel entonces llamada HP primaria 
(PPH), se ha recorrido un extenso camino hasta 
la década actual en que registros como el francés 
con 354 pacientes, diferenciando entre casos 
prevalentes e incidentes, documentan sobrevidas 
a 5 años del orden de 58%, cifras extraordina-
rias en comparación con la era previa a terapias 
específicas pero que demuestran que HAP sigue 
siendo una entidad de curso crónico, progresivo 
y potencialmente devastador. Similares resul-
tados se han observado en otros registros como 
el estudio norteamericano REVEAL, con 2.967 
casos. Es destacable que en ambos registros, más 
de dos tercios de los pacientes son diagnostica-
dos en clase funcional III-IV, lo que ilustra la 
lamentable demora en el diagnóstico que aún 
sufren estos pacientes. Esto revela la realidad de 
la práctica clínica cotidiana, en que los pacientes 
acuden tardíamente a centros especializados y es 
parte del escenario real, no así el de los ensayos 
randomizados que suelen seleccionar pacientes 
en etapas más precoces, restando validez externa 
a la aplicabilidad de los resultados.  

¿Por qué HAP sigue siendo una enfermedad de 
curso fatal pese a la explosión de nuevas alternati-
vas terapéuticas específicas de las últimas décadas? 
Las razones para que esta entidad de baja prevalen-
cia pero de alto impacto siga teniendo un desenlace 
aún desfavorable se basan principalmente en la 
ausencia de un real test de pesquisa que permita un 
diagnóstico en etapas preclínicas, previo a la caída 
del gasto cardíaco y sus consecuentes manifesta-
ciones. Esto asociado a la falta de conocimiento 
global sobre esta patología, los elevados costos de 
las terapias específicas y la ausencia de programas 
de suministro gratuito de las mismas. 

En los últimos años los pacientes con HAP se 
han beneficiado no solo de terapias específicas 
(análogos de prostaciclinas, bloqueadores de 
endotelinas, inhibidores de fosfodiesterasas y esti-
muladores de guanilato ciclasa soluble) sino de la 
demostración de su efectividad en desenlaces real-
mente significativos para los pacientes como es la 
morbimortalidad (estudios Seraphin y Griphon). 
Además se ha podido avanzar en el conocimiento 
sobre la mejor estrategia de inicio de terapia en los 
pacientes recientemente diagnosticados, rompien-
do los paradigmas que avalaban la monoterapia o 
la terapia secuencial, reconociendo que la terapia 
biasociada de inicio es efectiva y segura (estudio 
AMBITION).

El advenimiento de nuevas terapias, el inicio 
precoz y el desarrollo de métodos de pesquisa mas 
efectivos sin lugar a dudas generará el cambio 
que estamos esperando en esta patología. Por de 
pronto, los pacientes a nivel nacional desde 2016 
enfrentan un futuro auspicioso gracias al plan de 
otorgamiento de terapias de alto costo de manera 
subvencionada, con posibilidad de ser precozmen-
te bi o triasociadas. Nuestro reto es el desarrollo 
de nuevas estrategias de pesquisa precoz, y el de-
sarrollo de nuevas moléculas en las ya conocidas 
y futuras vías patogénicas.
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