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Resumen Sibien la enfermedad vascular pulmonar hipertensiva en ninos comparte similitudes
con la de los adultos, difiere de manera relevante en cuanto a fisiopatologia, presentacion
y tratamientos, ya que se ven involucrados aspectos del desarrollo, perinatales y etiologias
multiples. Solo recientemente se dispone de guias y consensos especificos que se discuten en
este articulo, la mayoria con menor nivel de evidencia que los de adultos, como es usual en la
edad pediatrica. Se presentan algoritmos diagnosticos especificos para el grupo etario, dadas las
patologias mas frecuentes, con énfasis en la importancia del cateterismo cardiaco idealmente
como ultimo estudio diagndstico. El tratamiento se enfoca seglin el grupo etiologico, pero, a
diferencia del de los adultos, el flujograma no se establece por clase funcional sino por escala
de riesgo.

© 2017 Publicado por Elsevier Espafa, S.L.U. en nombre de Sociedad Colombiana de Cardiologia
y Cirugia Cardiovascular. Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://
creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Approach to pulmonary hypertension in the paediatric patient

Abstract Although hypertensive pulmonary vascular disease in children shares similarities with
that of adults, it differs significantly as regards pathophysiology, presentation, since develop-
mental, perinatal, and multiple aetiological aspects are involved. It is only recently that specific
guidelines and consensuses have become available, which are discussed in this article, with the
majority with a lower level of evidence than those of adults, as is usual in paediatrics. Spe-
cific diagnostic algorithms are present for the age group, given the most frequent diseases,
with emphasis on the importance of cardiac catheterisation, ideally as the ultimate diagnostic
study. The treatment is approached according to aetiological group, but unlike that of adults,
the flowchart is not established by functional class but by a risk scale.
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y Cirugia Cardiovascular. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://
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Introduccion

La hipertension pulmonar no es una enfermedad sino una
condicion hemodinamica que puede estar asociada a dife-
rentes patologias y que, en la mayoria de los casos, es
progresiva y limitante, y ademas causa gran morbilidad y
mortalidad asociada. En los nifos clasicamente se considera
como una entidad infrecuente, cuya incidenciay prevalencia
son subestimadas.

Aunque existen mas similitudes que diferencias con
los adultos, los nifos tienen diferente estructura y fun-
cionamiento vascular, funcion del ventriculo derecho,
clasificacion funcional, fenotipo, evolucion y respuesta a
terapias. En los nifios se involucran muchos aspectos del
desarrollo y crecimiento pulmonar e influencias perinatales,
y hay mayor nimero de etiologias multiples en un mismo
paciente como sucede en sindromes genéticos como el de
Down'2.

A diferencia de la amplia literatura en adultos, la
de los ninos es limitada. Hasta hace poco, la aproxima-
cion al estudio y manejo de los pacientes pediatricos con
hipertensién pulmonar se basaba en la informacion de adul-
tos y articulos pediatricos aislados, pero en los Ultimos
anos han publicado guias consenso de expertos avaladas
por sociedades cientificas reconocidas, basadas en revi-
sion exhaustiva de la literatura pediatrica aunque aun sin
el nimero de estudios y nivel de evidencia para muchas
aproximaciones.

Definicion

Se define hipertension pulmonar como un valor de presion
pulmonar media mayor de 25mm Hg en ninos mayores de
3 meses y que habiten a nivel del mar®“. Se cuestiona si
este valor es el mismo a mayores alturas, pero no hay en
el momento una definicion establecida para cada una de
estas.

En ninos menores, prematuros y los de muy bajo peso,
no existe una definicion establecida y la aplicacion de la
anterior es debatible ya que es frecuente observar presion
sistémica media < 70 mm Hg, de modo que en la practica
clinica muchos médicos consideran mas apropiado definir
hipertension pulmonar en estos pacientes con base en la pro-
porcion de la presion pulmonar media respecto a la presion
sistémica media o con base en la presidon pulmonar sisto-
lica respecto a la presion sistémica sistolica mayor a 0,4 en
cualquiera de las dos situaciones’.

El término enfermedad vascular pulmonar hipertensiva
se usa con frecuencia como un término mas amplio que
incluye alteraciones en cuanto a tono, reactividad, creci-
miento y estructura del lecho vascular pulmonar ain con
presiones menores a 25 mm Hg como sucede en los pacien-
tes con cirugia de Fontan y fisiologia de ventriculo (nico’.
Existe consenso en continuar la definicién de resistencias
pulmonares aumentadas cuando sea > 3 UW/m?, tanto en
nifios como en adultos®>*°. Igualmente, hay acuerdo en la
definicion posterior a anastomosis cavo-pulmonar como un
indice de resistencia vascular pulmonar >3 UW/m? o gra-
diente transpulmonar > 6 mm Hg>.

Tabla 1 Definiciones

Hipertension pulmonar
PmAP > 25 mm Hg en nifos > 3 meses de edad a nivel del
mar
Hipertension arterial pulmonar
PmAP > 25 mm Hg
PEAP < 15mm Hg
IRVP > WU/ m?
Hipertension arterial idiopatica o hipertension arterial
pulmonar aislada
Hipertension arterial pulmonar sin enfermedad
subyacente conocida
Referida como HPAH con historia familiar positiva o
evaluacion genética
Enfermedad vascular pulmonar hipertensiva
Categoria amplia que incluye formas de HAP, pero agrupa
sujetos con gradiente transpulmonar elevado = (PmAP -
presion auricular izquierda o PEAP > 6 mm Hg) o alta IRVP
como se observa en pacientes con anastomosis
cavo-pulmonares sin PmAP alta

HPAH: hipertension arterial pulmonar hereditaria; HAPI: hiper-
tension arterial pulmonar idiopatica; PmAP: presion media de
la arteria pulmonar; HAP: hipertension arterial pulmonar; HP:
hipertension pulmonar; EVPH: enfermedad vascular hipertensiva
pulmonar; IRVD: indice de resistencia vascular pulmonar?.

En la tabla 1 se resumen las definiciones principales.
Etiologia y clasificacion

En la poblacion pediatrica la causa mas frecuente
de hipertension arterial pulmonar es la asociada con
cardiopatias congénitas, idiopatica y hereditaria (casi
el 80% en muchas series) y muchas veces de orden
multifactorial’.

Las primeras clasificaciones se basaron en aspectos histo-
logicos, pero en la actualidad se enfatizan ademas aspectos
clinicos y fisiopatoldgicos. Hoy existen dos clasificaciones
diagndsticas vigentes: la del Quinto Simposio Mundial de
hipertension pulmonar Niza 2013 para adultos y nifos, y la
exclusivamente pediatrica del Pulmonary Vascular Research
Institute (PVRI) de Panama 2011342,

Para aplicar en forma sistematica y ordenada lo que
que se ha aprendido en hipertension pulmonar, se desarro-
16 y modifico una clasificacion diagnéstica en los simposios
mundiales de hipertension pulmonar (WPHS). Fue creada
inicialmente en 1998 en Evian (Francia) y ha sido modifi-
cada en reuniones posteriores, si bien hoy esta vigente la
del 2013 modificada en Niza, en la que se consideré que
adultos y nifos deben compartir la clasificacion y se incluye-
ron caracteristicas especificas de la enfermedad en la etapa
pediatrica®®% 0, La clasificacion establece cinco categorias
en las que cada grupo comparte caracteristicas hemodina-
micas, patologicas y de manejo (tabla 2)>1°.

La clasificacion expandida modificada en Niza 2013 ahora
incluye categorias diferentes para la hipertension pulmo-
nar persistente del recién nacido (HPPRN) en una categoria
independiente por sus caracteristicas pato-bioldgicas Unicas
y su alta posibilidad de resolver cardiopatias del corazon
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Tabla 2 Clasificacion de hipertension pulmonar, Niza 2013 Tabla 3 Clasificacion hipertension pulmonar pediatrica

Clasificacion clinica de la hipertension pulmonar, 5°
Congreso Mundial-Niza 2013°

Grupo 1. Hipertension arterial pulmonar (HAP)

1.1. Idiopatica (HAPi)

1.2. Hereditaria

1.2.1. BMPR2

1.2.2. Mutaciones en los genes ALK1, endoglin, ENG,
SMAD9, CAV1, KCNK3

1.2.3. Desconocida

1.3. Inducida por drogas y toxinas (metanfetaminas)
1.4. Asociada con HAPA

1.4.1. Enfermedades del tejido conectivo

1.4.2. Infeccion por VIH

1.4.3. Hipertension portal

1.4.4. Enfermedades cardiacas congénitas

1.4.5. Esquistosomiasis

1’ Enfermedad venooclusiva pulmonar (EVOP) y/o
hemangiomatosis capilar pulmonar (HCP).

1’’ Hipertension pulmonar persistente del recién nacido.

Grupo 2. Hipertension pulmonar debida a enfermedad
cardiaca izquierda

2.1. Disfuncion sistolica

2.2. Disfuncion diastolica

2.3. Enfermedad valvular

2.4. Cardiopatias congénitas o adquiridas que afectan la
entrada o salida del ventriculo izquierdo.

Grupo 3. Hipertension pulmonar asociada a enfermedades
pulmonares y/o a hipoxemia

3.1. Enfermedad pulmonar obstructiva crénica (EPOC)
3.2. Enfermedad pulmonar intersticial

3.3. Otras enfermedades pulmonares con patron mixto
restrictivo y obstructivo

3.4. Sindrome de apnea del suefo

3.5. Hipoventilacion alveolar

3.6. Exposicion crénica a grandes alturas

3.7. Displasias pulmonares

Grupo 4.Hipertension pulmonar por enfermedad
tromboembolica cronica (HPTEC)

Grupo 5. Hipertension pulmonar con mecanismos
multifactoriales no claros

5.1. Desordenes hematologicos: Anemia hemolitica cronica,

trastornos mieloproliferativos, esplenectomia
5.2. Trastornos sistémicos: sarcoidosis, histiocitosis de
células de Langerhans: linfangioleiomiomatosis, vasculitis.

5.3. Trastornos metabdlicos: enfermedades por depdsito de

glucogeno, enfermedad de Gaucher, desordenes tiroideos.
5.4. Otros: obstruccion tumoral, mediastinitis fibrosante,
insuficiencia renal cronica en dialisis, hipertension
pulmonar segmental.

PVRI 20113

Las diez categorias basicas de la enfermedad vascular
hipertensiva en Pediatria - PVRI - Consenso Panama 2011.

1. Enfermedad vascular pulmonar hipertensiva prenatal

o del desarrollo.

Maladaptacion vascular pulmonar perinatal.

Enfermedad cardiovascular pediatrica.

Displasia broncopulmonar.

Enfermedad vascular pulmonar hipertensiva

pediatrica aislada (HAP aislada).

Enfermedad vascular pulmonar hipertensiva

multifactorial asociada a malformaciones y/o

sindromes.

Enfermedad pulmonar

Enfermedad tromboembdlica pediatrica.

. Exposicion del nifio a la hipoxia hipobarica.

0 Enfermedad vascular pulmonar hipertensiva del nino
asociada con alteraciones de otros sistemas.

e

&

s®o®xN

izquierdo y miocardiopatias genéticas con genes reciente-
mente identificados. La etiologia de anemia hemolitica fue
clasificada en el grupo 5 y la hipertension pulmonar segmen-
taria se incorporo a un subtipo del grupo 5.

El Task force realizd cambios a la clasificacion de hiper-
tension pulmonar asociada a cardiopatias congénitas y
reconocio la posibilidad de enfermedad vascular pulmonar
en pacientes con correcciones univentriculares®'%'",

En el afo 2011, el PVRI propuso una clasificacion espe-
cifica extensa para la edad pediatrica, en la que se hace
énfasis en los conceptos de maladaptacion perinatal, alte-
raciones del desarrollo e hipoplasia pulmonar como factores
causantes de la hipertension pulmonar pediatrica, asi como
en la importancia de los multiples sindromes malformativos
congénitos, genéticos y cromosomicos. Con base en dicha
clasificacion, la enfermedad vascular pulmonar hipertensiva
en nifos se divide en diez grandes categorias (tabla 3)°.

Diagnéstico

El diagnostico inicial es tan importante como para cual-
quier enfermedad, asi como lo son una historia clinica y
un examen fisico completos sumados a examenes diagnos-
ticos que permitan establecer la etiologia/clasificacion y
el estado funcional del corazdn. El proceso es escalonado;
se parte de la sospecha clinica, requiere confirmacion del
diagnostico e identificar la etiologia especifica (la hiper-
tension arterial pulmonar idiopatica -HAPi- debe ser un
diagndstico de exclusion) y culmina con la evaluacion de la
gravedad.

La radiografia de térax, el electrocardiograma y el eco-
cardiograma forman parte fundamental de la aproximacion
inicial. Este Ultimo es el examen de eleccion para tami-
zaje, y es Util ademas para evaluar y descartar algunas
causas, asi como para valorar la funcion del ventriculo dere-
cho y algunos factores pronosticos en el seguimiento no
invasivo'2-1,

La aproximacion diagnostica y el manejo requieren el
conocimiento de la enfermedad y un enfoque sistematico,
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Sospecha de HP
Historia, sintomas, signos clinicos de HP
Medicacién /
Toxinas l
Al}a altitud ECG, Ecocardiograma, prueba
smdr'olme de funcién pulmonar, radiografia
genético de térax
/ Las causas obvias para HP \
Enfermedad del l
corazén Enfermedad del
parénquima pulmonar
\ El cateterismo cardiaco con la
prueba vasodilatadora aguda
(TVA), considere la posibilidad de
resonancia magnética cardiaca
l PVOD, A menudo un
HCP diagndstico
Enfermedad del tejido —> histolégico
conectivo ¢
Considere la posibilidad de L »
TC de térax La » | Ventilacion prefusion
VIH sospecha
Laboratorio ecografiade | de
abdomen HPTC HPTC
Polisomnografia
Hipertensién porto — —| Hipoventilacion, apnea de
pulmonar l suefio
¢ Historia familiar?
. l Positivo
Negativo
HAPi | | Pruebas genéticas (paciente indice) > gg:ésgézr'a » | HAPH
Figura1 Flujograma diagndstico ante sospecha de hipertension pulmonar. CHD: enfermedad cardiaca congénita; HPTC: hiperten-

sion pulmonar tromboembolia crénica; HAPH: HP hereditaria; HAPi: HAP idiopatica; HCP: hemangiomatosis capilar pulmonar; HP:
hipertension pulmonar; PVOD: enfermedad veno-oclusiva pulmonar. Traducido de Lammers et al*.

de modo que dada la complejidad de la entidad y la impor-
tancia de la experiencia en los procedimientos diagndsticos
y estrategias terapéuticas, se sugiere remitir a los pacientes
a centros expertos de referencia, si bien los pasos iniciales
y el tamizaje deben ser conocidos y aplicados por todos los
médicos.

La aproximacion que se muestra en la figura 1 se basa en
las recomendaciones de consenso de las Sociedades euro-
peas y americanas para esta enfermedad y en la bUsqueda
inicial de las causas mas frecuentes con test adicionales en
casos seleccionados o poblaciones de riesgo especifico®*.

Cateterismo cardiaco

Sigue siendo el estandar de oro para establecer el diag-
nostico pero también tiene gran utilidad para determinar
causas, manejo, estratificacion de riesgo y respuesta al tra-
tamiento.

En general, la evaluacion invasiva hemodinamica ha de
ser el Ultimo procedimiento diagndstico, pero el cateterismo
diagndstico con test de reactividad, se realizara al menos
una vez en los pacientes con enfermedad vascular pulmo-
nar importante, a excepcion de las formas transitorias y los
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Tabla 4 Medicamentos usados para TVA en Pediatria. Traducido de Consenso PVRI 2016'®

Cateterismo cardiaco - test de vasorreactividad

Medicamento

Dosis informada

Oxido nitrico inhalado
lloprost inhalado
Prostaciclina inhalada
Treprostinil inhalado

20- 80 ppm

0,5 png/kg para pacientes < 15 kg; 5 ug para pacientes > 15 kg
5-50 ng/kg/min

1,53 ng/kg (rango: 0,71 - 2,89)

Milrinone inhalado
Nitroglicerina inhalada
Prostaciclina intravenosa
Adenosina intravenosa

50 ng/kg
50 ng/kg

2 - 10 ng/kg/min ajuste de dosis: 2 ng/kg/min cada 10 - 15 min
50 - 250 pg /kg/min ajuste de dosis 50 png/kg/min cada 2 min

A. Tanto nitroglicerina inhalada como milrinone se preparan mezclando el farmaco con solucion salina normal para hacer un volumen de
3 ml, y nebulizada durante 10 minutos con un nebulizador jet usando 8 L/min de una mezcla de oxigeno-aire al 50%
B. El uso de adenosina es controvertido y se carece de informacion acerca de su empleo en nifios.

pacientes en estado critico; debe revisarse en forma indi-
vidual su indicacion y riesgo en pacientes con sindrome de
Eisenmenger establecido'®. En forma ideal, deberia reali-
zarse en el paciente despierto pero tranquilo y colaborador,
algo dificil en Pediatria, asi que comUnmente se requiere
anestesia general con respiracion espontanea o sedacion. La
tasa de complicaciones serias va del 2 al 6% y la mortalidad
del 0 al 1,4%*%7.

Por otra parte, el test de reactividad vascular pulmo-
nar (TVA) evalla la respuesta del lecho vascular pulmonar
a vasodilatadores especificos (tabla 4). En muchas institu-
ciones se hace con oxigeno al 100% pero existe controversia
sobre su valor para predecir operabilidad. La combinacion
de oxigeno y oOxido nitrico (ON) es de mayor utilidad que
cada uno en forma independiente, pero se han empleado
varios medicamentos (tabla 4)'.

A través del tiempo se han usado diferentes definicio-
nes para considerar positivo un TVA. Hay dos definiciones e
interpretacion del TVA: una sirve para evaluar pronoéstico e

indicacién de terapia especifica y la otra para ver operabi-
lidad en los pacientes con cardiopatia. En HAPi se utilizan
dos definiciones: la disminucion de al menos 10 mm Hg con
valores menores de 40 mm Hg con aumento o sin cambio
en gasto cardiaco, y la diminucion > del 20% de la presion
media de la arteria pulmonar con aumento o sin cambio en
el gasto cardiaco y disminucion o sin cambio en la relacion
de resistencias IRVP/IRVS®. En cuanto al uso de calcioanta-
gonistas se recomienda tomar como respondedores agudos
para ninos con enfermedad vascular pulmonar hipertensiva
idiopatica, los criterios estrictos de casi normalizacion de
Sitbon, con disminuciéon de IRVP a < 4,5 UW/m? como lo
indica Moledina’®.

El cambio hemodinamico que define un respondedor
agudo en cardiopatias con cortocircuitos simples es una
caida mayor al 20% en el indice de resistencia vascular
pulmonar (IRVP) y la relacion de resistencias vasculares pul-
monares y sistémicas (IRVP/IRVS) con valores menores a 6
UW/m? y < 0,3 respectivamente®.

Tabla5 Determinantes de riesgo en enfermedad vascular pulmonar pediatrica

Menor riesgo

Determinantes de riesgo

Mayor riesgo

No Evidencia clinica de Si
insuficiencia del ventriculo
derecho (VD)
No Progresion de los sintomas Si
No Sincope Si
Crecimiento
Ll Clase funcional I, v
Minimamente elevado BNP/Pro BNP sérico Aumento de nivel significativamente
elevado
Ecocardiografia Crecimiento severo del
VD

IC > 3,01 / min/m?2
PmAp/ Pm AS < 0,5
Reactividad vascular aguda

Hemodinamica

VD disfuncion
Derrame pericardico
IC < 2,5 L/min/m?
PmAP/PmAS> 0,75
PmAD > 15 mm Hg
IRVP > 15 UW x m?
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Cortocircuitos Alto Qp/Qs Considere:
(CIA, CIU, DAP) Falla para crecer —p Edad
Saturacion oxigeno > 95% Tamafio y tipo de lesién
Solo cortocircuito izquierda a derecha Sindromes asociados '
A
A
Presente Ausente
Operable Cateterismo
IRVP < 6 UW x m? Zona gris: IRVP > 8 UW x m?
RVP/RVS < 0,3 IRVP 6 - 8 UW x m2 RVP/RVS < 0,5

TVA opcional

Cirugia / Manejo
estandar HP

RVP/RVS 0,3 - 0,5

TVA necesario

+ TVA* - TVA*

Cirugia Terapia HP
Manejo estandar HP
Considere fenestracion

Repetir
cateterismo

*Positivo TVA pre OP, i.e. IRVP < 6 UW x m? y RVP/RVS < 0,3

Cirugia alto riesgo Probablemente
Considere inoperable
fenestracion

Figura 2 Flujograma de manejo en hipertension arterial pulmonar asociada a cardiopatia congénita con cortocircuito. Traducido

de Kozlik-Feldmann et al?°.

Hipertension pulmonar y cardiopatias
congénitas

La hipertension pulmonar mas frecuente en nifos es la
asociada a cardiopatias congénitas, la mayoria con cortocir-
cuitos pre- y postricuspides (perteneciente al grupo 1) pero
también con enfermedades del corazén izquierdo (grupo 2)
o la segmentaria (grupo 5).

La hipertension pulmonar se puede presentar con o sin
enfermedad vascular pulmonar hipertensiva y es importante
establecer la diferencia para definir manejo quirlrgico. La

evaluacion y el tratamiento de la hipertension pulmonar
asociada a cardiopatias congénitas o enfermedad vascular
pulmonar hipertensiva asociada a cardiopatias congénitas
tiene varios aspectos por analizar; uno de ellos son los
criterios de operabilidad e inicio de terapias avanzadas
pre- y poscirugia correctora, tema alun no resuelto por
completo'.

En cardiopatias congénitas es importante enfatizar que
la clave no esta en el nivel de presion pulmonar sino en las
resistencias vasculares pulmonares. La correccion temprana
es crucial para evitar el remodelamiento de la vasculatura
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Tabla 6 Medicamentos mas usados en hipertension pulmonar infantil

Agente

Dosificacion

Nifedipino

Diltiazem

Amlodipino

Sildenafil

Tadalafil

Bosentan (antagonista dual ET Ay ET B)

Ambrisentan (un antagonista de ET A altamente selectivo)

lloprost (inhalacion intermitente)

Dosis inicial: 0,1 - 0,2/kg por via oral 3 veces al dia. Rango de
dosis: 2-3 mg/kg/dia oral

Dosis para adultos maxima: 180 mg/dl por via oral.

Dosis inicial: 0,5 mg/kg por via oral 3 veces al dia. Rango de
dosis: 3 - 5 mg/kg/dia via oral

Maxima dosis para adultos: 360 mg/dl por via oral.

Dosis inicial: 0,1 - 0,3 mg/kg/dia via oral. Rango de dosis: 2,5
- 7,5 mg/dia via oral

Edad <1 afo: 0,5 - 1 mg/kg 3 veces al dia por via oral.

Peso < 20 kg: 10 mg 3 veces al dia por via oral

Peso > 20 kg: 20 mg 3 veces al dia por via oral

Retrasar su uso en prematuros extremos hasta que se
establezca la vascularizacion retiniana.

Dosis inicial: 0,5-1 mg/kg/dia

Maxima dosis: 40 mg por via oral dia.

Evaluado solo en los nifios > 3 afios de edad.

La dosis inicial es la mitad de la dosis de mantenimiento

Dosis de mantenimiento:

Peso > 10 kg: 2 mg/kg dos veces al dia por via oral.

Peso 10 - 20 kg 31,25 mg dos veces al dia

Peso > 20 - 40 kg: 62,5 mg dos veces al dia

Peso > 40 kg: 125 mg dos veces al dia.

Rango de dosis: 5 - 10 mg al dia por via oral

Uso en pacientes pediatricos < 5 afios de edad no estudiado.
Las dosis pediatricas no se han determinado pero se necesitan
6 - 9 inhalaciones por dia, con una duracion de 10 - 15 minutos
Comenzar con dosis de 2,5 pg y aumentar hasta la dosis de

5 g segun la tolerancia

pulmonar. Pacientes con cortocircuitos simples, en primeros
meses de la vida, con saturacion normal y signos de falla
cardiaca, en general pueden ser operados sin necesidad de
cateterismo cardiaco y TVA'®1?,

La figura 2 constituye el flujograma para decidir el
manejo de pacientes con hipertension pulmonar asociada
a cardiopatia congénita sugerido por las Gltimas guias de
consenso?’. Se anotan en la seccion de cateterismo los crite-
rios del TVA positivo aclarando que ningln valor ha probado
ser contraindicacion absoluta para cirugia'.

Tratamiento y seguimiento

Durante los Ultimos afios ha habido importantes avances en
el manejo, aunque en Pediatria el uso de muchas medica-
ciones vasodilatadoras pulmonares especificas es off-label
o en forma compasiva, por ausencia de estudios suficien-
tes en nifos. El manejo consiste en la llamada terapia de

soporte y medicaciones especificas. Es crucial identificar la
causa de la hipertension pulmonar para manejarla y/o iden-
tificar si se beneficia de terapias especificas. El tratamiento
y seguimiento en ninos, a diferencia del de los adultos, no
se guia en forma preferencial por clase funcional, sino con
base en determinantes de riesgo (tabla 5)*%2"?2, El prop6-
sito fundamental es la transicion del paciente de alto a bajo
riesgo.

En la figura 3 se presentan las recomendaciones y el flu-
jograma de manejo del consenso internacional para HAPi
e HAPH, con dosis de medicamentos (tabla 6)**. Cada vez
mas se sugiere terapia combinada temprana e intervencio-
nes como la atrioseptostomia o la recientemente sugerida
cirugia de Potts'. El seguimiento de rutina se hace al menos
cada 3-6 meses o con visitas mas frecuentes ante enferme-
dad avanzada o cambios en el manejo. A pesar del desarrollo
terapéutico el pronodstico aln es pobre y parece serlo mas
en nifos que en adultos.
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Referir a expertos

Considerar diuréticos/ espironolactona

Oxigeno, anticoagulacién, betabloqueador

Pruebas de reactividad vascular aguda

BCC oral Bajo riesgo

ARE o PDE-Si (oral)
lloprost (inhalado)

-Mejoria
sostenida
-Reactividad

Continuar Revaloracién

BCC Considerar terapia

combinada temprana

treprostinil inhalado. (IIbC), nuevos farmacos en
investigacion (por ejemplo, selexipag, riociguat,

1 (1IbC)

Figura 3
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