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(@) Introduccién

PA sistolica

PA didstolica

PA media

PA sistémica

120mmHg

80mmHg

90-100mmHg

PA pulmonar

20mmHg

12-16mmHg

14-16mmHg

CUERPO
CABEZA Y BRAZOS

El corazdn izquierdo
fiene & veces mas
presion que

el corazon derecho

OQHAINSZ NOWIN |

CUERPO
ABDOMEN Y PIERNAS
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() Introduccién

HIPERTENSION PULMONAR (HP): concepto
hemodindmico

PRESION MEDIA EN LA ARTERIA PULMONAR (PAPM) > 20mmHg

A partir de
los 3 meses
de vida

7
’
’
’
/

Medida por cateterismo cardiaco y a nivel del mar

Principal cambio de las Ultimas Guias Europeas de
Hipertension pulmonar ESC/ERS 2022

CATETER EN AD. CATETER EN VD. CATETER EN

A PULMONAR

Presionas de vanlricula Arieria pulmanar:
PVC. derecho: SSisldicatS.30m mHy.
) - Sistélica:15-30mmHg.  -Riasidlica 1-10 mbg,
Normal de 6-12 mmbtg. Diagldlica: 0-5 mmHg.  -Media 9-16 mmHag.
* X (]

CATETER
ENCLAVADD.

Fresion capilar
pulmanar de enclava-
miarnla:

-2 a10 mmHa.

Presidn
venosda
pulmonar
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(@) Introduccién

FISIOLOGIA PULMONAR

La resistencia  vascular pulmonar (RVP) estd
determinada:

e Area transversal de pequefias arterias musculares

y arteriolas - TONO VASCULAR

e Viscosidad sanguinea

e Masa pulmonar total

e Estenosis de los vasos sanguineos

e Compresion extramural sobre los vasos

X @
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(@) Introduccién

HP: FISIOPATOLOGIA

Pulmonary
artery

Pulmonary

Pulmonary
veins

Situaciones que condicionan elevacion
de PAPm:

Alteraciones en los flujos/vascular:
e Aumento de flujo en la arteria pulmonar
e Aumento de presion en las venas pulmonar:
Patologia lado izquierdo (funcional/anatémica)
Estenosis anatdmica de las venas pulmonares
Alteracion del parénquima pulmonar
Obstruccion del vaso pulmonar pequeio multiple

X @
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(@) Introduccién

Ventriculo derecho normal

HP: FISIOPATOLOGIA

Insuficiencia y dilatacion del ventriculo
derecho por hipertension pulmonar

Situaciones que condicionan elevacion
de PAPm:

Alteraciones en los flujos/vascular:
e Aumento de flujo en la arteria pulmonar
e Aumento de presion en las venas pulmonar:
Patologia lado izquierdo (funcional/anatémica)
Estenosis anatdmica de las venas pulmonares
Alteracion del parénquima pulmonar
Obstruccion del vaso pulmonar pequeio multiple

X @
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@ IntrOduCCién HP hipercinética (cortocircuitos

izquierda-derecha)

HP puede deberse a diferentes alteraciones
o . PAPmM = 20 mmHg
fisiopatologicas: RVP < 3 UW x m?2

PEP normal

e HP persistente del recién nacido

e Crisis de HP (infecciones intercurrentes o en
TRANSITORIA relacidon con intervenciones quirudrgicas)
e HP hipercinética (cortocircuitos izquierda- PAPmM =20 mmHg
derecha) RVP >3 UW x m2

e Precapilar (hipertension arterial pulmonar,
neumopatias, tromboembdlica, multifactorial)
PEP <15 mmHg

CRONICA — E.nfermec.iad vascular
hipertensiva pulmonar
(EVHP)

e Poscapilar (enfermedad corazon izquierdo)
PEP > 15 mmHg

/— Proliferacion y fibrosis de la intima

= Remodelado vascular

Hipertrofia de la media
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GRUPO 1 Hipertension arterial pulmonar (HAP)

1.1. Idiopatica
® ® » 1.1.1. No respondedores a pruebas de vasorreactividad
aSI lc aCIOn 1.1.2 Respondedores agudos a pruebas de vasorreactividad
1. 2. Hereditaria®

1.3. Asociada a drogas y toxinas®
1. 4. Asociada a:
2 4 1. 4.1. Enfermedad del tejido conectivo
CLASIFICACION CLiNICA DE LA HP (NIZA 2018)
1. 4.3. Hipertensién portal

1.4.4. Cardiopatias congénitas

1. 4.5. Esquistosomiasis
1.5. HAP con caracteristicas de afectacién venosa o capilar (EVOP/HCP)
1. 6. HP persistente del neonato

GRUPO 2 HP secundaria a cardiopatia izquierda
2.1. Insuficiencia cardiaca
2.1.1. con fracciéon de eyeccidn conservada
2.1.2. con fraccién de eyeccion media o ligeramente disminuida®
2.2.Valvulopatias
2.3.Entidades cardiovasculares congénitas o adquiridas que causan
HP poscapilar

oo Az - ' ) CGRUPO 3 HP secundaria a enfermedades pulmonares y/o hipoxia
..:w. r, v - A ' L 3.1 Enfermedad pulmonar obstructiva o enfisema
au o™ A AR 3.2 Enfermedad pulmonar restrictiva
- \ ‘¥ oo 2\ : B 3.3. Enfermedad pulmonar con patrén mixto restrictivo y obstructivo
-::.u y 3.4.Sindromes de hipoventilacién
3.5. Hipoxia sin enfermedad pulmonar (p. ej., gran altitud)
« Trastornos 3.6.Enfermedades del desarrollo pulmonar

- Idiopatica/hereditaria «HP no grave

. . - Otras obstrucciones hematolégicos GRUPO 4 HP asociada a obstrucciones arteriales pulmonares
« Entidades asociadas «HP grave

pulmonares « Trastornos sistémicos 4.1. HP tromboemboélica crénica
. - L / 4.2.0tras obstrucciones arteriales pulmonares*

GRUPO 5 HP de mecanismo desconocido o multifactorial
5.1. Trastornos hematolégicos
5.2. Trastornos sistémicos®
5.3. Trastornos metabdlicos’
5.4.Insuficiencia renal crénica con o sin hemodialisis
5.5. Microangiopatia pulmonar trombética tumoral
5.6.Mediastinitis fibrosante
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(2)Clasificacion

CLASIFICACION ESPECIFICA PARA LA EVHP EN LA EDAD PEDIATRICA

CATEGORIA | DESCRIPCION
1 Enfermedad vascular hipertensiva pulmonar prenatal o del desarrollo.

Maladaptacion perinatal pulmonar vascular.

Enfermedad cardiovascular pediatrica.

Displasia broncopulmonar.

Enfermedad vascular hipertensiva pulmonar aislada pediatrica.

Enfermedad vascular hipertensiva pulmonar multifactorial en sindromes con malformaciones congénitas.

Enfermedad pulmonar pediatrica.

Enfermedad tromboembdlica pediatrica.

O INO|OA|A~WDN

Exposicion hipoxica hipobarica pediatrica.

o) 7~
Enfermedad vascular hipertensiva pulmonar con otras afectaciones sistémicas. ’ ‘

-
o
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@Epidemiologia

La distribucién de las distintas etiologias de la HP en la infancia varia
con respecto a la HP en adultos

Clasificacion de la HP

Comorbilidades
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@Epidemiologia

Incidencia anual de HP pedidtrica 64 Tipo mds frecuente - Hipertension
casos/milléon de nifios arterial pulmonar (HAP) (grupo 1)

HAP cronica
18%

HAP transitoria (heonatos):
e Hipertension pulmonar persistente del
neonato
e Cortocircuitos cardiacos reparables

HAP crénica:
e HAP idiopdtica, hereditaria o asociada a
drogas
werasioia ® HAP asociada a cardiopatia congénita
- irreversible
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@Epidemiologia

Incidencia anual de HP pedidtrica 64 Tipo mds frecuente - Hipertension
casos/milléon de nifios arterial pulmonar (HAP) (grupo 1)

HAP cronica
18%

HAP transitoria (heonatos):
e Hipertension pulmonar persistente del
neonato
e Cortocircuitos cardiacos reparables

HAP cronica:
e HAP idiopdtica o asociada a drogas
e HAP asociada a cardiopatia congénita
HAP transitoria irreversible

82%
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@Epidemiologia

Incidencia anual de HP pedidtrica 64
casos/millén de nifios

CEE—— O

Enfermedades del desarrollo pulmonar (grupo 3)

o Displasia broncopulmonar
e Hernia diafragmdtica congénita
e Anomalias congénitas de la vasculatura pulmonar

Tipo mds frecuente - Hipertension
arterial pulmonar (HAP) (grupo 1)

CONSIDERAR la indicacion de pruebas genéticas

X @
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@Epidemiologia

. o
\_.‘.

Incidencia anual de HP pedidtrica 64
casos/milléon de nifios

Otras etiologias
6.5%

Enfermedades respiratorias
22%

Cardiopatia izquierda
9.5%

Incidencia anual de HP pedidtrica 4
casos/millén de habitantes (REHIPED)
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O Clinica

--Q

Irritabilidad

Retraso ponderoestatural
Taquipneaq, taquicardia

~

___Cansancio en las tomas, vomitos

Astenia
Disnea de esfuerzo
Dolor tordcico
Sincopes (con el esfuerzo)

/
~

/

\_

DISFUNCION DEL VENTRICULO
DERECHO (VD)
20 ruido fuerte y clic de eyeccidn
Soplo sistdlico de IT
(Soplo diastadlico de IP)

Edemas periféricos
Hepatomegalia

Ingurgitacién yugular /

* X o

+
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Enfoque diagnostico

Sintomas, signos sugestivos de HTP

J’ Pulsioximetria (mano y pie) Estudio analitico:

Prueba caminar 6 minutos - Hemograma, bioguimica

P. funcion respiratoria » Anticuerpos Ecografia hepatica
Estudio de suefo, via aérea - Hormonas tiroideas Estudio metabolico
TC pulmonar, RM - Hipercoagulabilidad

] « Gammagrafia pulmonar « AcVIH, hepatitis B, C

- Radiografia de torax
- Electrocardiograma —»
- Ecocardiografia

i i i

Cardiopatias Enfermedades Tromboembolismo . Enfermedades autoinmunes Hipertension portal
respiratorias pulmonar . VIH Hepatopatias
Metabolopatias

. Idiopatica ¢ Biopsia pulmonar
Estudio - . Familiar Cateterismo cardiaco Solo si sospecha de:
genético . Venooclusiva Prueba vasodilatadora - Neumopatia intersticial
« Displasia alveolocapilar
+ Hemangiomatosis
- Enfermedad venooclusiva

* X o
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@Enfoque diagnostico

ECG

Alteraciones electrocardiograficas tipicas en la HP®¢

* P pulmonale (P>0,25 mV en la derivacion Il)

* Desviacién del eje a la derecha o sagital (eje QRS >90°0
indeterminable)

 Hipertrofiadel VD (R/S>1,conR>0,5mVenVi;RenVi+Senla
derivacion Vs >1mV)

* Blogueo de ramaderecha completo o incompleto (patrén qR o rSR en V1)

» Patrén de strain del VD? (depresion ST/inversion delaonda T en las
derivaciones precordiales derechas V1-4 e inferiores 11, I11, aVF)

* Intervalo QTc prolongado (inespecifico)”

O
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@Enfoque diagnostico
ECG

ondas R altas en las

derivaciones
precordiales derechas
(V1-V2)

X @

Servicio de
I Pediatria




@Enfoque diagnostico

RADIOGRAFIA DE TORAX

Signosde HP
y alteraciones
concomitantes

Dilatacion de corazon
derecho

Signos de cardiopatia
izquierda/congestion
pulmonar

Opacificacion de aire
en espacio central

Dilatacién de la
arteria pulmonar
(incuida la dilatacion
por aneurisma)

Engrosamiento del
tabique interlobular
(lineas de Kerley B)

Pérdida de vasos
periféricos

Derrame pleural

Silueta cardiaca en
forma de «botella de
agua»®

Agrandamiento de
la auricula izquierda
(incluida carina «en
silla de montar»)
Dilatacion del
ventriculo izquierdo
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Enfoque diagnostico
/‘
ECOCARDIOGRAFIA

Septo interventricular aplanado
Ventriculo derecho agrandado; VD dilatado con cociente basal (flechas) que lleva a VIl en «forma Vena cava inferior distentida
plane paraesternal VD/V!=>1,0; planode lascuatro |  de D»; indice de excentricidad del con colapso inspiratorio

ExploraCién prinCipal para el longitudinal camaras VIdEsminui:::lrc:nzlu;aenr::;araesternal disminuido; plano subcostal
diagndstico de sospecha y el
seguimiento de HP

TA del TSVD <105 ms L‘_

«Muesca» Diastole Sistole S'<g,5cm/s

o tevisasinsusioolui Cambio reducido del area ML . Velocidad pico sistélica del anillo
de eyeccién pulmonar <105 ms fraccional del VD (< 35%); TAPSE disminuida medida S ———
: con modo M (<18 mm) tricuspideo reducida (< 9,5 cm/s),

‘ Z’f‘”f_“"a; m:sposutollcria plano de las cuatro cimaras medida con Doppler tisular
Indicativa de precapilar

e La disposicion andmala del tabique interventricular O oo P _ O ——
en sistole (tabique interventricular tipo Il o lil) '

e Presidn sistdlica en el VD - insuficiencia tricuspidea «
cuantificable . '-vmw o [f.:;pr:; o

e Presidn pulmonar media y didstolica - Doppler de I Jeoddadpeossliade  Esmcindelaprson i oo
la insuficiencia pulmonar Lo | o aumenada, medidacon (AP PAPS-gadeniede  Codmar pane

Doppler de onda continua presion RT + PAD estimada planos (p. ej., plano subcostal)

Presencia de derrame

*en ausencia de estenosis pulmonar

* X o
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Enfoque diagn6§tico

ECOCARDIOGRAFIA

Exploracién principal para el
diagndstico de sospecha y el
seguimiento de HP

e La disposicién andmala del tabique interventricular
en sistole (tabique interventricular tipo Il o lil)

e Presidn sistdlica en el VD - insuficiencia tricuspidea
cuantificable

e Presién pulmonar media y didstolica - Doppler de
la insuficiencia pulmonar

*en ausencia de estenosis pulmonar

Ventriculo derecho agrandado;
plane paraesternal
longitudinal

TA del TSVD <105 ms L‘_

«muesCan

Tiempo de aceleracién del TSVD
de eyeccion pulmenar <105 ms
«muesca» mesosistolica
indicativa de HP precapilar

Telesistélico

AD =18 cm?

Area auricular derecha
agrandada (=18 cm2); plano
de las cuatro cimaras

VD dilatado con cociente basal
VD/V1=>1,0; plano de las cuatro
camaras

Diastole Sistole
Cambio reducido del area
fraccional del VD (< 35%);

plano de las cuatro cimaras

|

Velocidad pico sistélica de
regurgitacion tricuspidea (VRT
pico) aumentada, medida con

Doppler de onda continua

RT pico>2,8 m/s

Septo interventricular aplanado
(flechas) que lleva a VIl en «forma
de D»; indice de excentricidad del
VI disminuido; plano paraesternal

transversal

TAPSE disminuida medida
con modo M (<18 mm)

Vena cava inferior distentida
con colapso inspiratorio
disminuido; plano subcostal

S'<g,5ecm/fs

Velocidad pico sistélica del anillo
tricuspideo reducida (< 9,5 cm/s),
medida con Doppler tisular

PAD estimada

=21cm >50%  8(5-10)
VRT pico =21em  <50% 15 (10-20)4

>2.8mfs

Estimacion de la presion
arterial pulmonar sistélica
(PAPs); PAPs = gradiente de
presion RT + PAD estimada

Presencia de derrame
pericardico; planode las

cuatro camaras; plano
baraesternal transversal: otros
blanos (p. ej., plano subcostal)

/

* X o
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@Enfoque diagnostico

CATETERISMO CARDiACO DERECHO Definicion de la HP b.as’od.a en pardmetros

hemodindmicos

CONFIRMAR EL V Definicién el Sl e

DIAGNOSTICO Y
NATURALEZA DE LA HP PAPM > 20 mmHg

hemodindmicas

PAPmM > 20 mmHg
HP precapilar PEP <15 mmHg
RVP >3 UwW-m2

PAPmM > 20 mmHg
¢Tratomiento‘? HP poscapilar aislada PEP > 15 mmHg

PROPORCIONAR DATOS RVP < 3 Uw-m?2

"“a

PARA LA ESTRATIFICACION é \ ™~
@0 HP precapilar y poscapilar PAPm > 20 mmHg
DEL RIESGO 3 OO $ | PEP > 15 mmHg

] combinadas RVP < 3 UW-m?2

X @
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Enfoque diagnostico
CATETERISMO CARDIACO DERECHO Prueba de vasorreactividad aguda

HAPI/HAPH

S\ 4L .

Respuesta positiva:
reduccién de la PAPmM de = 10
mmHg para alcanzar un valor

absoluto = 40 mmHg, con un gasto
cardiaco aumentado o sin cambios

Identificar a los pacientes
candidatos a tratamiento con
calcioantagonistas

X @
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@Enfoque diagnostico

ESTUDIO GENETICO

Asociacion de la HP con fenotipos

HAPI, HAPH

Mecanismo
molecular probable

Haplo-insuficiencia

Patron hereditario

Autosomica dominante

Desconocido

Autosdmica dominante

Desconocido

Autosdémica dominante

Haplo-insuficiencia

Autosémica dominante

Haplo-insuficiencia

Autosdémica dominante

Haplo-insuficiencia

Autosomica dominante

HAPI, HAPH
Cardiopatias congénitas

Desconocido

Autosdémica dominante

Caracteristicas clinicas
yexploratorias
potencialmente

diferenciales

No se han descrito
caracteristicas especificas
o diagndsticas

Mo se han determinado pruebas
discriminatorias

Poblaciones

Pediatricay adulta

Referencias

Adulta

Adulta

Adulta

Adulta

Adulta

Pediatricay adulta

HAPI, HAPH
Lipodistrofia

GCananciade funcién;
negativa dominante

Autosdémica dominante

Deficienda de tejido
adiposo subcutineo

Titulos de triglicéridos y leptina en ayunas

Pediatricay adulta

HAPI, HAPH

Sindrome patelofemolar
(displasia isquiopatelar)
Enfermedad pulmonar
parenquimatosa

Displasia broncopulmonar

HP persistente del recién nacido

Desconocido

Autosdmica dominante

Aplasia patelar
Anomalias dseas,
particularmente en pelvis,
rodillas y pies

Radiografia dsea: pelvis, rodillas y pies
TCtoracica: enfermedad pulmonar
parenquimatosa difusa

Pediatricay con
menaos frecuencia en
adultos

ElFzAK4

EVOP/HCP

Pérdida de funcién

Autosomica recesiva

Acropaquiade falanges
distales

DLCO reducida

TCtordcica: engrosamientodel tabique
interlobular ylinfadenopatia mediastinica,
y opacidades envidrio esmeriladode
distribucién centrolobular

HAPI, HAPH

Pérdida de funcidn

Autosdmica dominante

Mo se han descrito
caracteristicas dinicas
especificas o diagnédsticas

DLCO posiblemente reducida

Inicio en adultos de
edad avanzada

ENG

ACVRL1

GDFz

HAPI, HAPD
Telangiectasia hemorrdgica
hereditaria

Desconocido

Autosémica dominante

Haplo-insuficiencia

Autosomica dominante

Haplo-insuficiencia

Autosomica dominante

Telangiectasia
Formacion anormal de
Vasos sanguineos
Malformaciones
arteriovenosas viscerales
Diatesis hemorrigica

Anemia pordéficit de hierro

Presenciaen pruebas de imagen de
malformaciones arteriovenosas en
pulmones, higado, cerebro o médula espinal
Evaluacion endoscopica invasiva de
telangiectasia gastrointestinal

Adultay pediatrica

Adultay pedidtrica

Adultay pediatrica

DLCO: capacidad de difusidn pulmonar de mendxido de carbono; EVOP: enfermedad vencoclusiva pulmonar; HAP: hipertension arterial pulmonar; HAPH: hipertension arterial pulmonar hereditaria; HAPI: hipertensidn
arterial pulmonaridiopatica; HCP: hemangiomatosis capilar pulmonar, TC: tomografia computarizada.

X @
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(¢)Casos clinicos

m- 3 anos, sana
P -y, ope o
4 e No antecedentes familiares ni

\v personales de interés

UPED

e

ABRIL 2020

Edemas en MMII de 2 semanas de
evolucion
Astenia de 4 meses de evolucion

REG con polipnea y leve tiraje. Pdlida

AC: taquicdrdica 150lpm. 1°R normal, soplo
sistdlico de regurgitacién II/VlI en borde
esternal izquierdo. 2°R normal

ABD: de aspecto edematoso (ascitis) con
hepatomegalia de 3-4cm

Edemas en MMIl, con pies frios y mal
perfundidos

Servicio de
Pediatria
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(¢)Casos clinicos

m- 3 anos, sana
P -y, ope o
4 e No antecedentes familiares ni

‘ . ) Aumento del tamafo de la silueta
\v personales de interés

cardiaca y marcada prominencia de
cono de la pulmonar. Ingurgitacion
vascular pulmonar perihiliar

UPED

A

ABRIL 2020

Edemas en MMII de 2 semanas de
evolucion

) ., Ritmo sinusal. Conduccidon AV normal
Astenia de 4 meses de evolucidon

con ondas P prominentes. Ej
derecho (120%) con patrén de
dilatacion de cavidades derechas

*‘k.
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(¢)Casos clinicos

e 3 anos, sana
e No antecedentes familiares ni

personales de interés

UPED

ABRIL 2020

Edemas en MMII de 2 semanas de
evolucion
Astenia de 4 meses de evolucion

5-3
69H
l1lcm
2D

F3
Gan. 60

232dB /C4
C/3/0

$5-1/Adultos
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(¢)Casos clinicos

m- 3 anos, sana
P -y, ope o
4 e No antecedentes familiares ni

\v personales de interés

UPED

A

ABRIL 2020

Edemas en MMII de 2 semanas de
evolucion
Astenia de 4 meses de evolucion
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@Casos CIinicos IT leve-moderada con gradiente VD-

AD hasta 90-100mmHg
e 3 anos, sana

e No antecedentes familiares ni
personales de interés

UPED

ABRIL 2020

Edemas en MMII de 2 semanas de
evolucion
Astenia de 4 meses de evolucion
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(¢)Casos clinicos

e 3 anos, sana
e No antecedentes familiares ni

personales de interés

ABRIL 2020

Edemas en MMII de 2 semanas de
evolucion
Astenia de 4 meses de evolucion

A1
20cm

2D

83%

C 50

P Baj.
ArmonGral

EC
66%
2.5MHz
FP Alt.
Med.

cw

50%
1.8MHz
FP 225Hz

M3 M4

525
-
— 1

S

+ Vel 396 cm/s

GP 63 mmHg
|

-3

~ (5mm/s
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(¢)Casos clinicos

e 3 anos, sana
e No antecedentes familiares ni

personales de interés

UPED

IP leve-moderada con gradiente pico
precoz de 70mmHg

P Baj.
ArmonGral
EC

ABRIL 2020 5,

FP Alt.
Med.

Edemas en MMII de 2 semanas de . vir i 8
evolucién R
Astenia de 4 meses de evolucion

Servicio de
Pediatria

DEPARTAMENTO DE SALUD
ALICANTE - HOSPITAL GEN ERAL




(¢)Casos clinicos

K- 3 afios, sana
” “ L3 o o
N e No antecedentes familiares ni

\' personales de interés
UPED

DIAGNOSTICO DE

L _ HIPERTENSION

PULMONAR SEVERA

ABRIL 2020

(r N\

) Edemas en MMII de 2 semanas de *
evolucion

Astenia de 4 meses de evolucion —

TRASLADO
Hospital La Fe

* X o
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(¢)Casos clinicos

e 2 aios y 10 meses
gy e AP: D-Transposicion de grandes arterias

. - Rashkind (atrioseptostomia) (1er ddv)
St

" Correccidén quirurgica anatéomica (4° ddv)
¢ AL ALTA - persistencia CIA OS

P
L J

BEG, NC

AC. ritmico, 1°R normal, soplo
sistdlico I1I/VI. 2°R normal

: ABD: no megalias

A4 No edemas, pulsos periféricos

OCTUBRE 2012 normales simétricos

El padre comenta “cuando anda un poco,
se para a respirar”

Seguimiento por
Cardiologia en H La Fe

—

Disnea de esfuerzo
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(¢)Casos clinicos

e 2 anos Yy 10 meses
i ;‘c e AP: D-Transposicidn de grandes arterias
. - Rashkind (atrioseptostomia) (1er ddv)
£ - Correccidon quirurgica anatdmica (4° ddv)
AL ALTA - persistencia CIA OS

Seguimiento por
Cardiologia en H La Fe

El padre comenta “cuando anda un poco,
se para a respirar”

Disnea de esfuerzo

Tamano cardiaco en el limite alto de
la normalidad con vascularizacion
pulmonar prominente
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(¢)Casos clinicos

e 2 afos Yy 10 meses
i : e AP: D-Transposicidn de grandes arterias
. - Rashkind (atrioseptostomia) (1er ddv)
£ - Correccidén quirurgica anatémica (4° ddv)
AL ALTA - persistencia CIA OS

Seguimiento por
Cardiologia en H La Fe

13cm

2D

22%

C 58

P Ba,j.
ResArmon

OCTUBRE 2012

El padre comenta “cuando anda un poco,
se para a respirar”

Disnea de esfuerzo

Servicio de
Pediatria

DEPARTAMENTO DE SALUD
ALICANTE - HOSPITAL GENERAL



(¢)Casos clinicos

e 2 afos Yy 10 meses

i ;‘c e AP: D-Transposicidn de grandes arterias

. - Rashkind (atrioseptostomia) (1er ddv)
- Correccidén quirurgica anatémica (4° ddv)
AL ALTA - persistencia CIA OS

Seguimiento por
Cardiologia en H La Fe

ot

El padre comenta “cuando anda un poco,
se para a respirar”

Disnea de esfuerzo

ResArmon

e IT minima con gradiente VD-AD

de al menos 55mmHg
e [P leve con gradiente precoz de
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(¢)Casos clinicos

e 2 aios y 10 meses
gy e AP: D-Transposicion de grandes arterias

-~

ot

- Rashkind (atrioseptostomia) (1er ddv)
" Correccidén quirurgica anatéomica (4° ddv)
¢ AL ALTA - persistencia CIA OS

P
L J

Seguimiento por
Cardiologia en H La Fe

v
OCTUBRE 2012

El padre comenta “cuando anda un poco,
se para a respirar”

Disnea de esfuerzo

DIAGNOSTICO DE
HIPERTENSION
PULMONAR

* X o

+

Servicio de
Pediatria

ALICANTE - HOSPITAL GENERAL



(¢)Casos clinicos

e 2 afos Yy 10 meses Cateterismo cardiaco
: : e AP: D-Transposicidn de grandes arterias

s - Rashkind (atrioseptostomia) (1er ddv) Corazon
St

" Correccidén quirurgica anatéomica (4° ddv)
¢ AL ALTA - persistencia CIA OS

Vena femoral

P
L J

Seguimiento por
Cardiologia en H La Fe DIAGNOSTICO DE
HIPERTENSION —»
A PULMONAR o Cortocircuito interauricular
OCTUBRE 2012 izquierda-derecha con flujo
pulmonar elevado
e Hipertensién pulmonar
severa (suprasistémica)

e Test de vasorreactividad
(6xido nitrico): negativo

Catéter

El padre comenta “cuando anda un poco,
se para a respirar”

Disnea de esfuerzo

*‘k.
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@ Tratamiento

EL objetivo principal del tratamiento debe ser mejorar la supervivencia y facilitar las actividades
normales sin limitaciones en la infancia

Se RECOMIENDA:
e Una estrategia terapéutica basada en la estratificacion del riesgo y en la respuesta al tratamiento
(extrapolada de la que se aplica en adultos pero adaptada a la edad)
e Monitorizar |la respuesta al tratamiento mediante la evaluacion seriada de datos clinicos (tolerancia al
ejercicio), ecocardiograficos y marcadores bioquimicos (NT-proBNP)

Actividad fisica y rehabilitacién

supervisada : :
Apoyo psicosocial

MEDIDAS

Diuréticos GENERALES

Vacunacion

Anemia y estado del hierro
X o
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@ Tratamiento

Prueba de vasorreactividad aguda:

< 10% pacientes con
HAPI, HAPH, HAPD

Calcioantagonistas | .,
e Nifedipino * e
o Diltiazem P ————
A _/

e Amlodipino

X @
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@ Tratamiento

Para pacientes que presentan un riesgo bajo o intermedio se
recomienda el tratamiento inicial combinado con un ARE y un

IPDES

Antagonistas de los receptores de la endotelina (ARE): oral
e Ambrisentan

e Bosentan* ———

e Macitentan

Interacciones
farmacocinética

Inhibidores de la fosfodiesterasa tipo 5 y estimuladores
de la guanilato ciclasa (iPDE5): oral
e Sildenafilo

e Tadalafilo
e Riociguat

Andlogos de la prostaciclina y agonistas de los receptores
de la prostaciclina (APC): iv/sc/inh

e Epoprostenol

e Treprostinil

Bajo o intermedio

Tratamiento inicial con
ARE +iPDEsy APC?
(Clase lla)

|
!
Evaluacién periédica de seguimiento
(tabla17)

'

Tratamiento oral inicial

con iPDEs o ARE
(Clase lla)

l

Evaluacién periddica de seguimientoy
tratamiento individualizado

=

Intermedio-bajo

Bajo

. Cambie el iPDEs
por eGCs
(Clase lla) (Clase llb)

Intermedio-alto o alto

+

Anada APCiv.os.c y/ovalore

el trasplante pulmonar
(Clase lla)

X @

+

/
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@ Tratamiento

Para pacientes que presentan un riesgo bajo o intermedio se
recomienda el tratamiento inicial combinado con un ARE y un

IPDES

Antagonistas de los receptores de la endotelina (ARE): oral
e Ambrisentan

e Bosentan* ———

e Macitentan

Interacciones
farmacocinética

Inhibidores de la fosfodiesterasa tipo 5 y estimuladores

de la ¢ ilato ciclasa (iPDES5): oral
e Sildenafilo

adalafilo
e Riociguat

Concentracién plasmdtica reducida

Andlogos de la prostaciclina y agonistas de los receptores
de la prostaciclina (APC): iv/sc/inh

e Epoprostenaol

e Treprostinil

Bajo o intermedio

Tratamiento inicial con
ARE +iPDEsy APC?
(Clase lla)

v

Evaluacién periédica de seguimiento

Tratamiento oral inicial
con iPDEs o ARE
(Clase lla)

l

Evaluacién periddica de seguimientoy
tratamiento individualizado

(tabla17)
*

Intermedio-bajo

Bajo

Intermedio-alto o alto

+

+

Cambie el |PDE5 Anada APCiv.os.c y/ovalore
]oig?'adsiﬁg]l: poreGCs el trasplante pulmonar
(Clase l1b) (Clase lla)
X o
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@ Tratamiento

e e e ot |

PR I

i}: NDC 0006-5091-01
WINREVAIR" 8y
(sotatercept-csrk) for injection Paokads i hagg:eon
contains t
= 5 patient ﬁ
60 mg/vial T weight ran

Vial

For Subcutaneous Use Only 1 Single-Dose Vial
Must be reconstituted with diluent provided Discard unused portion

prior to administration Rx only

SOTATERCEPT: un inhibidor de la sefializacion de las activinas,
representa una nueva alternativa terapéutica distinta a los
vasodilatadores tradicionales que actua uniéndose a miembros
pro-proliferativos de la familia del factor de crecimiento
transformante 3 (como las activinas), con el objetivo de frenar el
remodelado vascular pulmonar

“En los ensayos clinicos PULSAR (fase Il) y
STELLAR (fase lll) el sotatercept ha
demostrado su eficacia en pacientes con HAP
bajo tratamiento de base estable mejorando
significativamente la hemodindmica pulmonar,
los niveles de NT-proBNP, la distancia en la
prueba de 6 minutos, el tiempo hasta la muerte
o el empeoramiento clinico o métricas

ecocardiograficas”

“En el ensayo ZENITH, en HAP de alto riesgo, el sotatercept
resultd en un menor riesgo del objetivo de muerte por
cualquier causa, trasplante pulmonar o ingreso frente @

placebo”
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g e 3 aNos, sana

@Casos CIinicos \i e No antecedentes familiares ni

personales de interés

UCIP H La Fe

e Sildenafilo (vo) e Tadalafilo (vo) e Tadalafilo (vo)
— e Bosetan (vo) e Macitentan (vo) e Macitentan (vo) .
—

e Treprostinil (sc) e Treprostinil (sc) e Treprostinil (sc)
+ Diuréticos + Diuréticos e Sotatercept (sc)

) + Diuréticos
ABR'Z'-O;:)JN'O ABRIL 2021 ENERO 2025

v

DIAGNOSTICO DE HAP
PRIMARIA

Mutacién en el gen
BMPR2
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-
"

Casos clinicos :

e Bosentdn (vo)
e Sildenafilo (vo)

e Bosetan (vo) .
\ 4

JUNIO 2013

OCTUBRE
2012

"
DIAGNOSTICO DE HAP

ASOCIADA A CARDIOPATIA
CONGENITA

e Macitentdn (vo)
A 4 e Treprostinil (inh)

SEPTIEMBRE
2023

e 2 anos Yy 10 meses

e AP: D-Transposicidn de grandes arterias
- Rashkind (atrioseptostomia) (1er ddv)
- Correccidén quirurgica anatémica (4° ddv)
AL ALTA - persistencia CIA OS

e Bosentdn (vo)
. e Sildenafilo (vo)
< e Treprostinil (inh)

FEBRERO
2018

e Macitentdan (vo)
e Tadalafilo (vo)
e Treprostinil (sc)

S

FEBRERO
2025
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OConclusnones

La definicidon de la hipertension pulmonar se basa en la evaluacidn hemodindmica mediante cateterismo cardiaco
derecho

La HAP es el tipo mds frecuente de HP en nifos, que en la mayoria de casos (82%) son neonatos con HAP transitoria

La HP pedidtrica se asocia a menudo con anomalias cromosdédmicas, genéticas y sindrémicas ( 11-52%), por lo que se
puede considerar la indicacién de pruebas genéticas

Los ninos con diagndstico de sospecha de HP deben ser enviados para su valoracién y estudio, a unidades de
referencia, con experiencia en el diagndstico y tratamiento

Para pacientes que presentan un riesgo bajo o intermedio (de mortalidad estimada a un ano) se recomienda el
tratamiento inicial combinado con un ARE y un iPDE5 (macitentdn y tadalafilo)

Para pacientes que tienen un riesgo alto de muerte se debe considerar el tratamiento combinado inicial con un
iPDES, un ARE y un andlogo de la prostaciclina (s.c)

Existen nuevas estrategias terapéuticas, distintas a los vasodilatadores tradicionales como Sotatercept, que actuan
con el objetivo de frenar el remodelado vascular pulmonar X
*

o .
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