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DEFINICIÓN de HIPERTENSIÓN PULMONAR

• PAPm 14+-3 mmhg.  

• PAPm >20 mmhg   

• Hipertensión arterial pulmonar es una enfermedad 
crónica y progresiva de los vasos pulmonares que da lugar a 
elevación de resistencias pulmonares  con consiguiente 
remodelado, cambio de estructura y de función del VD—Marca 
pronóstico de la enfermedad

RECOMMENDATIONS FROM THE SIXTH WORLD SYMPOSIUM ON PULMONARY 
HYPERTENSION ( 2018)  

¿QUÉ ES?



• SIMILITUDES y DIFERENCIAS con el adulto. 


• Definición: Igual


• Diferencia primera etapa de la vida: 


• In útero : P sistémicas= P pulmonar


• 2-3 meses deben ser como las del 
adulto.
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Clasificación  

WHO classification


5 Categorías o grupos : 
- presentación clínica 
- hallazgos patológicos 
- hallazgos hemodinámicos 
- posibilidades terapéuticas 

Agreed on by the ESC in 2016 and the Sixth World Symposium 2018 



• Espectro VARIADO Y COMPLEJO. 


• Etiología muy HETEROGÉNEA. Co-
morbilidades.


• Enf cardiaca, pulmonar , hepática…


• Sd polimarformativos, cromosomopatías


• Rango de edad : 0-18 años.


• Poco frecuente. Desconocida. Poco 
estudiada en pacientes pediátricos. Escaso 
nº de pacientes por centro. 


• Asociada a otras patologías frecuentes: 
DBP, CC…


• Aumento de nº hospitalizaciones en 
relación HP. 


• Aumento de diagnostico, adecuado 
screening.

	Hipertensión		
																												Pulmonar	
																																															en	la	Edad	Pediátrica



• SIMILITUDES con el adulto. Ttnos específicos y/o únicos 
pediátricos. 


• Clasificación: 
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• Clasificación:  Panamá 2011

	Hipertensión		
																												Pulmonar	
																																															en	la	Edad	Pediátrica



• EPIDEMIOLOGÍA: 

• IPAH: 0.7/ 1.000.000


• Asociada a CC: 
2.2/1.000.000


• Grupo 1 : 66% 

• GRUPO 2 : 14%

• GRUPO 3 18%

• GRUPO 4 : <1%

• GRUPO 5 : 4,5 %


• 31% varias etiología a 
la vez.


•
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• DIAGNÓSTICO 
• Retraso. Caso clínico.

• Equipo multidisciplinar

• Centro Referencia 

• Múltiples P.C

• Cateterismo

• Genética


•



Grupo 1 : HIPERTENSIÓN ARTERIAL PULMONAR

Clasificación  

•  HAPI: idiopática 
•  Heredable: BMPR2 80%, otros ( TGF-B, ALK -1, ENG, CAv-1…) 

• Inducida por DROGAS: Benfluorex, Interferon ( aumenta resistencias 
vasculares pulmonares) Sd aceite de colza. 

• HAPA: Asociada a : 
• Asociada a enf de tej conectivo: ESCLERODERMIA  7-12 % prevalencia 

•  VIH: 0,5 % prevalencia 

• Hipertensión portal 

•  Cardiopatías congénitas ( Shunt) 

• Esquistosomiasis  

WHO classification




Asociada a CC

Grupo 1 : HIPERTENSIÓN ARTERIAL PULMONAR 

• CIA, CIV, Canal AV, DAP… ( shunt, hiperaflujo pulmonar) 

• 10% de los adultos con CC tienen HTP ( irán 
disminuyendo conforme se reparen más tempranamente) 

• Determinante pronóstico y de calidad de vida 

• Shunt :difícil manejo, supone un dilema de manejo 
terapéutico, el cierre puede curar al paciente o 
transformar en peor pco. 

No incluyen :  

Patología cardiaca postcapilar : GRUPO 2. 

Presencia de HTP en algún lóbulo aislado, tras reparación de CC, 
grupo 5 

HT asociada a TGV sin shunt SP. Mecanismo fisiopatológico no claro.



• PPHN:  Hipertensión Pulmonar persistente del RN. 

• Causa más frecuente de Hipertensión pulmonar transitoria. 

• FR Preeclampsia, coriamnionitis

• 30 casos /millon. En aumento. Mayor riesgo en menor edad gestacional. 


• 18,5 % EG 22-24 sem

• 4,4 %  EG 27 sem


• Dco: clínico y ecocardiográfico ( Shunt, RVP/RVS >0.5)

• 11% mortalidad.

• Riesgo futuro de desarrollo de HTP.


• Tratamiento:

• Indice oxigenación >25: iNO 

• Milrinona


• Milrinona

• Sildanafilo, bosentan, prostaciclinas.

• ECMO

• Displasia alveolo- capilar o enfermedad surfactante. 
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Clasificación 

• Grupo 2:  
• Asociada a enfermedad corazón izquierdo, 

POSTCAPILAR: 

• Estenosis de venas pulmonares 

• Estenosis mitral 

• Disfunción diastólica y/o sistólica  del VI. 

• Estenosis Ao 

• Coartación AO. 



GRUPO 3
Clasificación 

• Secundaria a enfermedad 
respiratoria   

• Apneas obstructivas 


• Patología crónica difusa respiratoria, enfermedad 
intersticial 32-39% prevalencia, sobre todo con 
fibrosis y enfisema. 

DEBEN REALIZARSE ECOCARDIOGRAFÍA DE SCREENING PARA 
DESCARTAR EXISTENCIA DE HTP ( SOBRE TODO FASES 

AVANZADAS DE LA ENFERMEDAD) 

• ReHiPed Grupo 3: 82 pacientes

• 52% DBP ( infraestimado)

• 33% Otros trastornos del desarrollo pulmonar 


• Hernia diafragmática congénita 

• Displasia alveolo-capilar

• Sd Genéticos: Sd Down


• 7% Ttnos obstructivos crónicos.




•Displasia broncopulmonar

• Es una enfermedad pulmonar crónica asociada con un nacimiento prematuro como consecuencia del 
impacto de diferentes factores de riesgo en el pulmón neonatal subdesarrollado.


• Cada vez más numeroso en Pediatría: 


• Aumento de RN pretérminos y supervivencia de EG cada vez menores. Aumento de screening para su 
diagnóstico. 


• Definición DBP: Necesidad de O2 suplementario a las 36 sem de edad post-concepcional en RN <32 
sem de EG. 


• 40%  ( EG< 28 sem)

• HTP  : 


• 6% DBP leve,  

• 12% DBP moderada, 

• 39% DBP severa ( rango 15-64%). 

• Empeora drásticamente el pco de la enfermedad pulmonar. tasas de supervivencia a los 3 años del 
52%-66% 
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•
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• DBP: Displasia Broncopulmonar 

• SCREENING : con ECOCARDIOGRAFÍA: a pie de cama del neonato. 
• Hipoxia severa con enfermedad parenquimatosa mínima 
• >7 días con soporte respiratorio 
• Al dco de DBP sobre todo si es moderada/severa. 

• BIOMARCADORES: PRO-BNP-NT, BNP: REL PMPa. 
• Malformaciones asociadas ( Shunt, venas pulmonares) 

• CATETERISMO:  
• Recomendable previo a inicio de terapia vasodilatadora. 
• Descartar colaterales S-P, Estenosis de VVPP,  HTP postcapilar… 
• Riesgo alto en paciente crítico 

• PRONÓSTICO


• Benigno en principio, con desaparición de la HTP. 


• Riesgo recurrencia con infecciones respiratorias


• Riesgo tardío de desarrollo de HTP ( con el ejercicio)


• Función pulmonar y de Vd disminuidas


•



• Tto DBP  


• Equipo multidisplinar


• Descartar malformaciones  
asociadas y cc.


• Determinación seriada de 
Probnp.


• Casos selecionados : 
cateterismo.


• INO para crisis de HTp. 


• O2 : para sat O2  92-95%    
( Class I, level B)


• Terapia específica con 
vasodilatadores ( Class I , level B)
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• Hernia diafragmática congénita. 
• 2/3 tienen presión  sistólica pulmonar> 2/3 de 
las sistémicas


• Hipoplasia vascular. Pulmón contralateral.

• Aumento morbimortalidad: 


• PSP/SBP < 0.5 supervivencia 98%

• PSP/SBP 0.5-0.67 :  supervivencia 92%

• PSP/SBP >0.67: supervivencia 43%




GRUPO 4:  Tromboembólica crónica.

Clasificación 

•GRUPO 5: Mecanismos fisiopatológicos 
inciertos:  

• E. hematológicas: hemoglobinopatías hemofílicas: anemia 

hemolítica crónica ( prev: 3%, muy similar a a la HAPI, 

contraindicado sildenafilo, aumenta crisis agudas) 

• E. renales 

• E. sistémicas y metabólicos con síntomas 

cardiorrespiratorios, otros… 
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• METABOLOPATÍAS:  

• Trastornos  del metabolismo de los 
aminoácidos


• Hiperglicemia no cetósica, Mutacion 
gen NFU


• Enfermedades mitocondriales.


• Enfermedad Gaucher, Trastornos 
tiroides.


• Debut HTP puede ser primario.


• Muy mal pronóstico


•



• Asintomático mientras el VD mantiene su función sistólica, hipertrofia , mecanismo de 
adaptación secundario al incremento de postcarga.  

• Alteración de función sistólica y/o diastólica: signos de bajo gasto e insuficiencia cardiaca dcha. 

• Sintomas: síncopes, disnea, deterioro funcional, intolerancia al ejercicio. Crisis. Decaimiento en 
lactantes. Palpitaciones. Dolor precordial. 

• Debut: suele ser un diagnóstico tardío, cuando aparecen síntomas ya estamos en fase 
avanzada de la enfermedad.  

• Sin tratamiento, supervivencia media de 2,8 años 

• Screening en grupos de riesgo: ecocardiografía

Diagnóstico clínico. 



SCREENING

Diagnóstico ecocardiográfico

• Herramienta diagnóstica, 
etiología, evaluación 
hemodinámica no invasiva, 
seguimiento y pronóstico.

VD SE CONVIERTE EN PROTAGONISTA



SCREENING

Diagnóstico ecocardiográfico

• Papel fundamental para detección de la 
HTP. Primer escalón en el dco. 

• Screening población de riesgo:  
• Neumopatía instersticial crónica,  
• Esclerodermia 
• VIH,  
• Shunt S-P,  
• Síncopes de perfil cardiogénico.



Ecocardiografía: Diagnóstico 
etiológico

• Diagnóstico de Shunt:  

• Intracardiacos: CIA, CIV … 

• Extracardiacos: DAP

Diagnóstico diferencial de HT postcapilar.



Ecocardiografía: valoración hemodinámica no invasiva, estimación de presiones. 

• 1. PADm ( presión AD) :   
• Colapsabilidad de la VCI 

• Colapsabilidad >50%: buen predictor de PADm <10 
mmhm ( 5 mmhg) 

• Si TiA abomba de D-I y suprahepáticas dilatadas : buen 
predictor de PADm > 10 mmhm ( 15 mmhg)

• 2. PSP ( presión sistólica pulmonar):  
• Estimación de la presión pulmonar sistólica pulmonar 

• Gradiente VD-AD ( IT):  doppler continuo,No es muy precisa pero es buena 
para estudio poblacionales y como screening

• 3. PAPm ( presión media 
pulmonar)  

• Estimación de la presión pulmonar media 
pulmonar 

• Gradiente  pico AP- VD en  protodiástóle ( IP):  
doppler continuo,





Analítica
• Serologías HB, HC, VIH. 

• TSH. 

• Función hepática y renal 

• Autoinmunidad 

• Hipercoagubilidad 

• Enfermedades metabólicas: descartar 
errores congénitos del metabolismo: aa 
sangre, orina, LCR  

• Genética ( H la Paz) 

• Cariotipo 

• NT- porBNP. marcador pronóstico

Lactantes: RGE, alteraciones 
deglución, cursa con aspiraciones, muy 
frecuentes en prematuros, 
polimarfomados, patología pulmonar. 

Estudio del sueño: pulsioximetría, 
capnografía, polisomnografía,ORL.

PPCC MEJOR ANTES DEL CATETERISMO



CATETERISMO CARDIACO
• GOLD STANDARD, necesario por definición 

para el diagnóstico. 

• Debe realizarse al diagnóstico siempre, 
exceptuando pacientes gravemente enfermos. 
Repetir tras 3-12 meses de tto.  

• Medida directa de PAPm 

• Severidad 

• Vasorreactividad 

• Respuesta a agentes terapéuticos 

• Causa: Shunt, postcapilar

Hipertensión pulmonar:  

PAPm> ó = 20 mmhg 

RVP >3 UW 

Precapilar: PCP<ó = 15 mmhg;  

Poscapilar PCP >15 mmhg 



• CATETERISMO:  

• Unidad dco de referencia. 


• Dosis de radiación. 


• Anestesia general. Riesgo elevado. 


• Frecuencia menor de lo recomendado en Guías.


• Vía femoral. Presión simultánea sistémica. Cálculo de 
resistencias, presiones y GC. 


• Realización arteriografía pulmonar. Vascularización pulmonar. 


• Descartar anomalías cardiacas y/ó vasculares.


• Intervencionismo: Cierre de DAP, fístulas, etc…


• Test Vasorreactividad con Óxido Nítrico y Oxígeno.


• Interpretación de resultados. 


Debe realizarse:


Al diagnóstico


Efecto del tratamiento


Ante deterioro clínico
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• Parámetros de Interdependencia ventricular. Tamaño, función, forma, distensibilidad de uno afecta al otro.  
• El Vd desplaza y comprime el izdo, en una cavidad limitada, bajo gasto. 
• SIV Tipo I, II,III. 
• Rel D/I: diastólico. Mayor valor  peor.  
• Índice de excentricidad:  

• Rel entre los dos ejes ( paralelo y perpendicular al septo)  
• Sistólico y diastólico.  
• Normal = 1

Ecocardiografía: Seguimiento, parámetros pronósticos



RMN 
• Valoración de Vd: morfológica, funcional,  del lecho vascular pulmonar.  

• Fe del VD predictor más fuerte de mortalidad ( si es menor de 35% 
después de 6 meses de tto) 

• Valor diagnóstico y pronóstico.  

• QP/QS 

• Volúmenes indexados: telediastólico y telesistólico: valor pco 
independiente de mortalidad 

• Presencia de realce tardío con gadolino, áreas miocárdicas fibróticas.

VENTRÍCULO DERECHO  
MEJOR POR RMN



Tabla de riesgo pediátrico

• PRONÓSTICO

• 3a — 50%

• 1, 3, 5a ——-96%, 84% y 74%.

• FR independientes, según Rehiped: 


• Etiología

• Edad <2a al dco. 

• Avanzada clase funcional 

• PAD muy elevada. 


• SÍNCOPE : en niños + fc, < valor pco.

• Test 6 minutos

• Futuro: biomarcadores genéticos, proteómicos, epigenéticos.
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TRATAMIENTO:  

No existen muchos ensayos clínicos en niños. Consenso expertos. 

RESPIRATORIO: terapia con oxígeno, tratamiento de procesos bronquiales, apneas del sueño, 
procesos alérgicos. Reconocimiento precoz y tratamiento de enfermedades intercurrentes 

DIGESTIVO/NUTRICIÓN: Monitorización de parámetros de crecimiento:  percentiles de talla y 
peso. 

• Medidas generales: O2, anticoagulación. 

• Vacunas: VRS <2a, Gripe >6 m 

• Prevención de infecciones respiratorias 

• Diferencias en respuesta a fármacos: 

• sildenafil neonatos,  

• Diferente farmacocinética y farmacodinámica: prostaciclinas 

• Dificultad para admin de prostanoides. 

• Necesidad de persona responsable 

• profilaxis endocarditis para pacientes con cianosis 

• Intervenciones: H referencia, anestesistas experimentados. 

• Alto riesgo ante enfermedad 
Covid 19  

• Consejo genético, riesgo de 
embarazo, opciones de 
contracepción 

• Limitación de ejercicio de 
alta intensidad o de 
competición ( individualizar). 
Evitar ejercicio isométricos 
y poder autolimitarse. 

• Viajes en avión: suplemento 
de O2. 

• Soporte psicosocial 
• Para fallo derecho: 

diuréticos ( comenzar con 



Algoritmo tratamiento



PDE5 inhibitor 

Sildenafilo  

Tadalafilo

ERA 

Bosentan  

Ambrisentan 

Macitentan

PROSTACYCLIN 

Iloprost 

Treprostinil 

Epopostrenol 

CCB 

Nifedipino 

Amlodipino 

 Diltiazem 





MUCHAS GRACIAS POR LA ATENCIÓN 
INMACULADA.GUILLEN.SSPA@JUNTADEANDALUCIA.ES 

MIGUILLENR@HOTMAIL.COM 

“ SI BIEN BUSCAS, ENCONTRARÁS” 
Platón
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