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ETAPAS DE LA PEDIATRIA

< de 3 meses

Post-
términos

Prematuros 2 42 sem.
Extremos

S

0
L]

recién bebés nifios adolescentes
nacidos nacidos (2 a 11 aftos) (12 a 18 afios)
prematuros a término muy corta
(0 a 28 dias) edad (mas
de 28 dias

a 23 meses)
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DEEINICION

= Recién Nacidos de Término
= Mayor de 3 meses de vida

= A nivel del mar
PRESION MEDIA EN LA ARTERIA PULMONAR = 25 mmHg

= Igual distribucion del flujo sanguineo en todos los segmentos de
ambos pulmones
= Resistencias vasculares pulmonares son relevantes en el

diagnostico y manejo de las cardiopatias congénitas

JACC Vol. 62 No. 25, Suppl D, 2013 Dec 24, 2013:D117-26



PATOLOGIAS PREVALENTES POR ETARAS

Enfermedades | Hipoplasia Pulmonar

Hernia Diafragn

Anomalias ficitde S Cardiopatias
Cromosdmicas Congénitas:
0 Sindromes lalinear momento de su
Genéticos resolucion
jisplasia Al quirdrgica

recién
nacidos
prematuros

(0 a 28 dias)
Post -

Extremos
términos
> 42 sem.
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CLASIFICACION

1. Hipertension Pulmonar Arterial
1.1. Idiopatica
1.2. Heredable
1.2.1. BMPR2
1.2.2. ALK1, endoglina (con 6 sin Telangiectasia hemorragica hereditaria),

SMADY9, CAVEGOLIN 1, KCNK3 canales de K+, and T-box4 (Sind. de la rotula
pequena)

1.2.3 Desconocidas

1.3. Inducida por drogas 6 toxinas

1.4. Asociada con:

1.4.1. Enfermedades del tejido conectivo

1.4.2. Infeccion por HIV

1.4.3. Hipertension Portal

1.4.4. Cardiopatias Congénitas _
1.4.5. Esquistosomiasis

1’. Enfermedad veno-oclusiva y/6 Hemangiomatosis capilar pulmonar
1’’. Persistencia de la circulacion fetal en el RN

2. Hipertension Pulmonar por patologia cardiaca izquierda
2.1. Disfuncidn sistdlica
2.2. Disfuncidn diastdlica
2.3. Patologia valvular
2.4. Obstrucciones congénitas y/o adquiridas del TEVI y TSVI

JACC Vol. 62 No. 25, Suppl D, 2013 Dec 24, 2013:D117-26



CLASIFICACION

3. Hipertension Pulmonar por enfermedad Pulmonar y/6 hipoxemia
3.1. EPOC
3.2. Enfermedad intersticial pulmonar
3.3. Otras enfermedades pulmonares con patron mixto restrictivo y obstructivo
3.4. Alteraciones respiratorias del suefio
3.5. Hipoventilacion alveolar
3.6. Fxposicidn crénica a la altura
3.7. Anomalias del desarrollo
3.7.1. Hernia Diafragmatica
3.7.2. Displasia Broncopulmonar

4. Hipertension Pulmonar por tromboembolismo crénico

5. Hipertension Pulmonar con mecanismos multifactoriales no claros
5.1. Desordenes Hematoldgicos€anemias hemoliticasZEnf. linfoproliferativosy@splenectomia

5.2. Desdrdenes sistémicos: Sarcoidosis, Histiocitosis: linfangiomatosis, neurofibromatosis,
vasculitis

5.3. Des6rdenes metabdlicos<enfermedades del glucdgeng; Enf. de Gaucher(Enf. tiroideas?

5.4. Otros: PH segmentaria, Obstruccion tumoral, mediastinitis@enal cronico en dialisi

JACC Vol. 62 No. 25, Suppl D, 2013 Dec 24, 2013:D117-26



CIRCULACION CARDIOPULMONAR
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2. HP por patologia del C. lzq.

1. HAP

3. HP por pat. pulmonar

4. HP por TE crénico

5. HP con mecanismo no
claro y/6 multifactorial



COMPARANDO REGISTROS

Incidencia (x millon)
Edad

HAPI-F

X IEED)
Edad media al Diag.
T com. sint. al diag.

Disnea

Pre-sincope / Sincope

Fatiga
CFI-1l

1 - Berger Rolf, et alt. Lancet.2012;379:537-546

REVEAL?
10

REG. ESPANOL®B
4,03

>3m.<18 a.

>2m.<18a.

61,3 %

64 %

7 a.

8 m.

65% / 66 %

46 % [/ 53 %

35%/31%

24 % /36 %

41% /45 %

24 % [ 25 %

64 %

2 - Robyn J. Barst, et alt. Circulation.2012;125:113-122

3 - Am.J.of Resp. And Crit. Care Med. Vol 190 )12 / Dec 15 2014

52 %




DIAGNOSTICO




Sintomas, signos, historia sugestiva de HP

Sl

ECG — RxT — Ecocardiograma compatible ¢/ HP

NO

Considerar causas mas
comunes de HP
(CC - EPC)

HP no probable

Revisar historia, signos, FR,
PFR incluido DLCO,
considerar TACAR

Considerar otras causas de
los sintomas 0 re-chequear

\

Sl

Diagnéstico de enf. pulm. confirmada?

Sl

Sin signos de severa HP 6
Disfuncion del VD

Signos de severa HP 0
Disfuncion del VD

Tratar enfermedad
subyacente

Sl

Referir a centro con
experiencia en HP

\ %

Realizar V/Q para descartar TEP

NO

Sospecha TEP
AngioTAC — Angiograma
selectivo AP

Cateterismo Cardiaco

ETC, HIV, CC, Portopulm,

Drogas/toxinas, etc.

—




DIAGNOSTICO

SIGNOS Y SINTOMAS

Disnea (60%)

Fatiga (19%) =9 (73%)
Precordialgia (7%) = (47%)
Sincope (8%) = (36%)
Edemade Ml (3%) = (37%)
Palpitaciones (5%) = (33%)

Fendmeno de Ranaud (10%)

EXAMEN FISICO

Edema periférico  (32%)

Auscultacion:
R, N (93%

R, +  (23%)
Soplo sistélico en FT
Soplo Diastodlico en FP

Cianosis (20%)

(40%)

(3%)



Sintomas, signos, historia sugestiva de HP
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Sl

ECG — RxT — Ecocardiograma compatible ¢/ HP

NO

Considerar causas mas
comunes de HP
(CC - EPC)

Revisar historia, signos, FR,
PFR incluido DLCO,
considerar TACAR

\

HP no probable

Considerar otras causas de
los sintomas 6 re-chequear

Si

Diagnéstico de enf. pulm. confirmada?

Si

Sin signos de severa HP 6
Disfuncion del VD

Tratar enfermedad
subyacente

Sl

Signos de severa HP 0
Disfuncion del VD

Referir a centro con
experiencia en HP

Realizar V/Q para descartar TEP

NO

Sospecha TEP
AngioTAC — Angiograma
selectivo AP

ETC, HIV, CC, Portopulm,

Drogas/toxinas, etc.

Cateterismo Cardiaco

L



ELECTROCARDIOGRAMA




RADIOGRAFIA DE TORAX




. QUIROGA, MANUEL 07/06/2012 10:49:11AM Tis0.6 MI 1.4

06351020120706 S5-1/Adultos
FAdq 39Hz
22em

ECOCARDIOGRAMA
DOPPLER COLOR

v'  Evaluar estructuras cardiacas

(Descartar cardiopatias congénitas)

v Evaluar Ia fu nCién del Vl PHILIPS BENITEZ MELANIE 07/20/2012 12:32:33PM  TIs0.6 MI 1.3

19221220120720 S5-1/Def. card. cong.
FAdq 47Hz
17em

20

v Estimar PAP

v' Evaluar funcién VD




Sintomas, signos, historia sugestiva de HP

ECG — RxT — Ecocardiograma compatible ¢/ HP

NO

N

Considerar causas mas
comunes de HP

(CC - EPC)

evisar historia, signos, FR,
PFR incluido DLCO,
considerar TACAR

Si

HP no probable

Considerar otras causas de
los sintomas 0 re-chequear

Diagnéstico de enf. pulm. confirmada?

Si

Disfuncion del VD

Sin signos de severa HP 6

Signos de severa HP 0
Disfuncion del VD

Tratar enfermedad
subyacente

Sl

Referir a centro con
experiencia en HP

Realizar V/Q para descartar TEP

NO

Sospecha TEP
AngioTAC — Angiograma
selectivo AP

Cateterismo Cardiaco

ETC, HIV, CC, Portopulm,

Drogas/toxinas, etc.

L




1.

2.

PRUEBA FUNCIONAL PULMONAR

20 % de los ptes. con HTPI 6 TEPC = Defecto restrictivo de los

volumenes pulmonares por debajo del valor tedrico

La DLCO esta levemente reducida aproximadamente entre 60

— 80 % del valor predicho

En la HTPI se puede observar un obstruccion bronquial de

grado leve = disnea
Hipoxemia arterial:
Alteracién de la relacion ventilacion / perfusion

1 de la saturacién de la sangre venosa mixta por bajo O.C.

Chest/126/1/July, 2004 SUPPLEMENT



TOMOGRAFEIA DE TORAX DE ALTA RESOLUCION
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Sintomas, signos, historia sugestiva de HP

Sl

ECG — RxT — Ecocardiograma compatible ¢/ HP

NO

Considerar causas mas
comunes de HP
(CC - EPC)

Revisar historia, signos, FR,
PFR incluido DLCO,
considerar TACAR

\

HP no probable

Considerar otras causas de
los sintomas 0 re-chequear

Si

Diagnéstico de enf. pulm. confirmada?

Sin signos de severa HP 6
Disfuncion del VD

Tratar enfermedad
subyacente

Sl

,m
Referir a centro con

/ Signos de severa HP 0
|
\ experiencia en HP

Realizar V/Q para descartar TEP

Disfuncion del VD

NO

Sospecha TEP
AngioTAC — Angiograma
selectivo AP

ETC, HIV, CC, Portopulm,

Drogas/toxinas, etc.

Cateterismo Cardiaco

L




CATETERISMO CARDIACO




CLASE FUNCIONAL PARA NINOS CON HTP

Table 3

0 — 6 meses

Pediatric functional classification for children aged 0-05 years

Table 6
Pediatric functional classification for children aged 2-5 years

Nifos con HTP, asintomaticos, desarrollo y crecimiento normal,

sin limitaciones a la actividad fisica

Gana control de |la cabeza y aumenta el tono corporal de 0 a 3 meses,
luego se da la vuelta (rola). Sentado con apoyo

6 - 12 meses

Movil (inquieto), sentarse, agarrar objetos, ponerse de pie, gatear, jugar

1-2 anos Parar, comenzando a caminar / camina, escalar
2 -5 afnos Asistir regularmente guarderia / escuela, jugar con sus compafieros
6— 16 anos Asistir a la escuela regularmente, jugar con sus compafieros

fatigue or syncope. Plus features of Class I1la
IV Unable to carry out any physical activity without undue dyspnoea, fatigue or syncope, r

Syncope and/or right heart failure. Plus features of Class III Pulm Circ. 2011 Apr-.lun; 1(2) 280-285.
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DETERMINANTE

Evidencia clinica de fallo VD

Progresion de los sintomas

Sincope

Crecimiento

CF

BNP / NTproBNP

Hallazgos hemodinamicos

Ecocardiograma

> 450 mts — estable Test de Marcha < 350 mts
(> Z-2 predicho) (> 8 anos 6 desarrollo acorde) Disminuyendo




TRATAMIENTO




MEDIDAS GENERALES: “TOPICOS”

No Farmacoldgicas

= Control de

= Cirugias Electivas

= Actividad Fisica - Rehabilitacion

= Embarazoy control de la

natalidad
= Soporte Psico-social

= Viajes




MEDIDAS GENERALES — NO FARMACOLOGICAS
PREVENCION DE INFECCIONES

BCG  HepofitisB  Ne alente  Coddruple ~ Sobin ~ Triple! » HepatifisA ~ Triple Triple Doble VPH Doble Fisbre Fiebre
m HB f -Hib  DIP-Hib 0PV SF HA bacteriano  bacteriana  bacterian (12) vid SR~ Amarilla  Hemomdgica
(6) [ (8) celul(u;)DTF ucelul}or dlop  dT(11) (13) FA(14) f;fﬁsﬂ(l]lgf)l

dosis (4)

1° dosis

2° dosis

3 dosis

——— S pmpe—n e — ==

EL OBJETIVO ES DISMINUIR EL RIESGO DE INFECCIONES

ES PRIORITARIO REALIZARLA EN FORMA PRECOZ PARA LOGRAR UNA MEJOR

RESPUESTA
Cada 10 afios Refuerzo Refuerzn
Embarazodas Refuerzo (1)
Unica dosis ()

Puerperio
Personal de salud 3 dosis

1 dosis (1)




MEDIDAS GENERALES — NO FARMACOLOGICAS
PREVENCION DE INFECCIONES

INFECCIONES RESPIRATORIAS ALTAS O BAJAS

CAUSAN EL 7 % DE LOS OBITOS


http://4.bp.blogspot.com/_XotVA_pdPVE/TOaX1FrYyeI/AAAAAAAAABA/Jb-dW6PZZtg/s1600/081008-iras-03.jpg�

MEDIDAS GENERALES: “TOPICOS”

No Farmacoldgicas

= Control de Infecciones
= Cirugias Electivas

= Actividad Fisica - Rehabilitacion

= Embarazoy control de la

natalidac
= Soporte Psico-social

= Viajes




MEDIDAS GENERALES — NO FARMACOLOGICAS
EMBARAZO Y CONTROL DE LA NATALIDAD

Hay consenso que el embarazo se asocia con 30 =50 % mortalidad

Contraindica el embarazo

Hay menos consenso sobre cual es el método mas adecuado para el control de la

natalidad:
Métodos de barrera
Anticonceptivos orales solamente a base de progesterona

Dispositivos intrauterinos pueden provocar reacciones vagotonicas, que pueden

ser mal toleradas por la paciente
Pueden implementarse estrategias combinadas

RECORDAR QUE LOS ERA pueden reducir la efectividad de las ACO



MEDIDAS GENERALES: “TOPICOS”

No Farmacoldgicas

= Control de Infecciones
= Cirugias Electivas
= Actividad Fisica - Rehabilitacion

= Embarazoy control de la

natalidad

— )
= Soporte Psico-social
\

= Viajes




MEDIDAS GENERALES — NO FARMACOLOGICAS
SOPORTE PSICO-SOCIAL

SOCIAL

FISICO LABORAL

EMOCIONAL




MEDIDAS GENERALES — NO FARMACOLOGICAS
SOPORTE PSICO-SOCIAL

- Evaluar el impacto individua

. E GRUPO

« Arbitrar todOS¥

MULTIDISCIPLINARIO

Paciente reciba toda la

atencion requerida



MEDIDAS GENERALES: “TOPICOS”

No Farmacoldgicas

= Control de Infecciones
= Cirugias Electivas
= Actividad Fisica - Rehabilitacion

= Embarazoy control de la

natalidad

= Soporte Psico-social

Qe 2




MEDIDAS GENERALES — NO FARMACOLOGICAS
VIAJES

Hipoxia ‘ Vasoconstriccion ‘ TRVP
Evitar hipoxia hipobarica o normobarica (1500 — 2000 mts)

Vuelos comerciales estan presurizado a una altitud equivalente a 2400 mts.

— FiO, 15% — Presién Parcial de O, | 150 a 107mmHg

et

v Pacientes en CF Il - IV

v' Pa0, <60 mmHg

2 |/min aumentaria la presion inspirada de oxigeno a

valores iguales que a nivel del mar




TRATAMIENTO




VIAS DE TRATAMIENTO

Antagonistas : L i
) de los Vessel Prostaciclinas

"
Endothelial Nitric oxide path lumen
\ Receptores = CEt"s Itric oxi .e patnway
Endotelma \ l'EPOPROSTERENO inl,
ey - TREPROSTINIL
T B0SENTAN |- ESt'Tgéador - |Inhibidores ILOPROST
AMBRISENTAN » | 5-PDE
MACITENTAN | RIOCISUAT | [sioenariL {rzzz’:t*::z;'::.
N\ Erdothelin SR LJTADALAFIL i
' \fi Inhibidores 3-PDE ()
Endothelin- ) e derivatives
receptor [ T o MILRINONA '__'9__ Exogenous i

nitric oxide .

antagonists [

7/
N EngIJ Med 2004;351:1425-36



GRALES: considerar diuréticos,

RECOMENDACIONES DE EXPERTOS

0,, ACO, digoxina ——)  TEST DE VASORREACTIVIDAD

BLOQUEANTES
CALCICOS

RESPUESTA
SOSTENIDA

Sl

CONTINUA
BLOQ. CALCICOS

POSITIVO
> DE 1 ANO
i NEGATIVO i
BAJO RIESGO I ALTO RIESGO
ERA 6 Inh. PDE-5 (Oral)
ILOPROST (Inhalado) EPOPROSTERENOL 6 TREPROSTINIL (IV 6 SC)
é TREPROSTINIL (Inhalado) CONSIDERAR TEMPRANAMENTE
COMBINACION
NO ERA 6 Inh. PDE-5 (Oral)
REEVALUARY CONSIDERAR
TEMPRANAMENTE TERAPIA COMBINADA
SEPTOSTOMIA TRANSPLANTE DE
AURICULAR PULMON
Ambrisentan (llaC), Bosentan (IB), BCC (IC)
Epoprosterenol (IB), lloprost (IIbC), Sildenafil (I1B**), + El uso de todos los agentes es considerado 6ff
Tadalafil (l1aC), Treprostinil SC/Inh. (l1aC) label en los nifos, aparte de sildenafil"en EEUU
Treprostinil Inh (IIbC), Septostomia Auricular (llaC)

++ Recomendaciones de posologia para EEUU
aprobaron la dosificacion para los nifios


https://lyophilization.wordpress.com/2011/11/04/tratamientos-antiedad-liofilizados/�

TRATAMIENTO
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100

Sobrevida (%)

25

TRANSPLANTE PULMONAR

Curva de Sobrevida (Kaplan-Meier) para Diagndsticos Congénitos
(Transplantes: Enero 1990 — Junio 2009)

Sind. De Eisenmenger vs. Otras: p = 0.4357

N at risk =17

) N at risk =13
N at risk=10

Sind. de Eisenmenger (N=15)

=== (Qtras Enf. Cardiacas Congénitas (N=31)

==Sind. de Eisenmenger + Otras Enf. Cardiacas Congénitas (N=46)

1

ISHLT

2

Anos

2011

J Heart Lung Transplant. 2011 Oct; 30 (10): 1071-1132
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TRANSPLANTE CARDIO-PULMONAR
Curva de sobrevida (Kaplan-Meier)
Transplantes: Enero 1990 — Junio 2009)

===Congénitas (N = 94)
Sind. Eisenmenger (N = 48)
===HAPI (N = 101)

Vida Media:
Congénita: 2.1 aios

Sind. Eisenmenger: 2.7 aios
HAPI: 4.7 anos

Congénitas vs. Sind. Eisenmenger: p = 0.2696
Congénitas vs. HAPI: p = 0.0582
Sind. Eisenmengervs. HAPI: p = 0.6870

Anos
2011

ISHLT

J Heart Lung Transplant. 2011 Oct; 30 (10): 1071-1132
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