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Recien nacido de 41+0 semanas de gestacion y
3670 gramos que ingresa desde paritorio por
distrés respiratorio

Antecedentes Personales:

* Embarazo: madre de 29 afios sana, secundigesta-secundipara, con gestacion
controlada de curso normal. Serologias sin riesgo de infeccion connatal y SGB
negativo.

*Parto: RCTG normal. Ceséarea por SDPC y NPP tras 16 horas de bolsa rota, con
liguido tefiido de meconio +/+++; en cantidad normal.

* Neonatal inmediato: No REA. Test de Apgar 9/10; pH arteria umbilical 7,28.




* Ingresa en Neonatologia por inicio de distress. Al ingreso:

— Ta37°C, FC 153 Ipm, FR 60 rpm, TA 81/51 (61) mmHg. SatO, 86% (FiO, 21%)

« AEG. Normoconfigurado. Normocoloreado sin cianosis ni exantemas o petequias, bien
perfundido, relleno capilar rapido. No hematomas ni fracturas evidentes.

« Polipnea con quejido respiratorio audible, aleteo nasal y discreto tiraje intercostal
(Silverman 4).

— AP: Hipoventilacion con crepitantes en ambos campos.
— AC: Tonos centrados, ritmico y sin soplos. Pulsos normales.

« Abdomen: Blando, no distendido, no doloroso, sin masas ni visceromegalias. Ombligo
con 3 vasos.

* Neurologico: movimientos; fuerza y tono normales; fontanela anterior normotensa.
« Genitales externos masculinos normales con testes en bolsas y “pene alado”.

» Caderas: no exploradas.




El Rn presenta desde el nacimiento un cuadro de
distress respiratorio (Silverman 3-4) que requiere O,

suplementario para SatO, 92%.
— Transicion, monitorizacion y O, en incubadora al 26-30%

Empeoramiento del distress en la 1% hora de vida:

— Hemodinamico estable;
— iStat capilar: pH 7.33, pCO, 48, p0O, 35, HCO, 25, Hb 19.9, iones y glu: N.

— Se solicita Rx térax




Diagndstico diferencial: Distress respiratorio neonatal

Aly, H. Pediatrics in Review 2004;25:201-208:
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— 1011 RN>34 s (TET 1272 hy >6 h)
— Patolg pulmonar: 729 (72%)
—  Miscelanea: 282 (28%)

SDR tipo | (EMH): 43% - SAM: 9,7%

Neumonia/sepsis: 8,3% - TTRn: 3.9%

HPPN: 3.2% - Aspiracion de sangre/amnios: 2,3%
Hipoplasia pulmonar (no relacionada con HDC): 1,4%



Progresivo empeoramiento

respiratorio que precisa de

colocacion de CPAPN para

mejoria clinica y de SatO.,.
— SNG abierta a bolsa.

— Llega Rx torax: sin aire

ectopico ni cardiomegalia, con
infiltrados parcheados compatible
con SAM-neumonia.

— Se pauta:
» dieta absoluta,
« fluidoterapia, y
 antibioterapia Iv.




Coincidiendo con manipulacion (analitica y vias) muestra un
Silverman 6-7, hipoxemia (75-80%) y cianosis central

Cianosis:

— coloracion azulada de piel,
mucosas Yy/o lecho ungueal

— Percibida cuando la Hb reducida
es > 3-5 g/dL.

* [ntensidad: cifra absoluta de Hb
reducida, NO el ratio
oxigenada/reducida (% SatO,).

— Cianosis Periférica:
» sblo de piel (Rn sano: frio...)

— C. Central:
» piel y mucosas (oral: lengua).

Causas de C. central:

— Cardiacas:
+ Cardiopatias congénitas
— Pulmonares (shunt D-1)

*  Primarias:

— SDR, HPPN, TTRn, SAM, neumonia,
MAQ, hemorragia pulmonar,
malformaciones A-V...

e Obstructivas:

— Atresia coanal, Pierre-Robin, .
macroglosia, higromas, malformaciones
vasculares, anillos...

+ Compresivas:

— Neumo/hemo/quilo-térax, derrame
pleural, HDC, enfisema intersticial...

— Neurologicas (2 hipoventilacion):
» Disfunciéon SNC:

— drogas, encefatopatias, sepsis-
meningitis, shock, convulsiones,
hipoglucemia, HIV, subdural...

 Pat. Neuromuscular:

— Miastenia gravis neonatal, botulismo,
Werdnig-Hoffman, paralisis frénica...

— Hematologicas (sin hipoxemia):
+ Policitemia
* Metahemoglobinemia.




 Indicacion de ecocardiografia urgente en
Rn cianotico:

— Cianosis “diferencial”: sélo en MMIl o MMSS.
— Cianosis + soplo cardiaco
— Cianosis SIN distrés respiratorio

— PaO, < 50 mmHg con FiO, 100%.




PaO, normal en
algun momento del
proceso excluye
Cardiopatia

RN con hipoxemia (SatO,<90%),
— labilidad en la oxigenacion

+/- disociacion clinico-Rx.

!

Test de hiperoxia:
O, al 100% 5-10 minutos

J—

Negativo: Pa0, preductal <70 mmHg y PaCO, normal

Positivo:

- P802 preductal >200 mmHg
- TPa02 preductal >30 mmHg
y/o de la SatO, >10%

|

CORTOCIRCUITO DERECHA-IZQUIERDA

— Gradiente pre-postductal de
PATOLOGIA PULMONAR SatO, >5% y PaO, >15 mmHg
Hiperoxia + Hiperventilacion (PaCO, 30 mmHg): Si
Pa0, > 100 mmHg Shunt exclusivamente Ductal:

A Duc

Si No: No

l PaO, 40-50 mmHg

AN :
HPPN Shunt fijo D-I FOP +/DAP




Resumen:
— RNTPAEG con distress respiratorio,
— labilidad en la oxigenacion,
— cianosis central y
— antecedentes de amniorrexis meconial + Rx compatible con SAM.

Se decide intubacion tras sedoanalgesia y paralisis neuromuscular (bolos), y
mientras se prepara se toma:

— Pulsioximetria pre-postductal:
« SatO, preductal:  86%
+ SatO, postductal: 85%

Tras intubacidn se conecta a BABYLOG 8000®

— SIMV: “patron alteracion de las resistencias (SAM)”:
» PIP 18 cmH,0
» PEEP 4 cmH,O
» IMV 50 rpm
» FiO, 50%
— Se incrementa asistencia por Hipoxemia (pH: 7,29, pCO2 51, pO, 36): FiO, 70%, PIP 21, IMV 60.




— Se canaliza Vena umbilical y se extrae analitica:

EAB: pH 7.17, pCO, 67, HCO, 25.
— Se modifica asistencia respiratoria: PEEP 3.5 y PIP 28, FiO, 100%

— Se administra sedoanalgesia y relajacién muscular para lograr acoplamiento
ventilatorio.

Hemograma: Hb 19.3, Hto 55.5%. Plaq 347.000. Leucos 17620 (férmula normal)
PCR 1 mg/L
Se inicia dobutamina a 5 mcg/kg/min para TAx 45-50 mmHg

— No se consigue via arterial

— Aspiracion y toma de secreciones por el TET para cultivo

— Se administra surfactante porcino: mejorar reclutamiento e hipoxemia.

— Rx térax control

— Ecocardiografia.
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« Ecocardiografia:

— Conclusion: Dilatacion de cavidades derechas y de arteria pulmonar. HTP severa
(estimacion de una presion sistdlica en arteria pulmonar de 75 mmHg). Ductus arterioso
persistente con flujo derecha-izda. Flujo derecha-izda a través de foramen oval permeable.

e Juicio clinico: Sd de HPPN en contexto de SAM.

« Posteriormente y ante HPPN-Hipoxemia con |10 de 22; se pasa a VAFO:

— FiO, 1, AP 100%, PMAP 13 (después se deja en 18), Fr 8 Hz para SatO, que
ascnenden hasta 88-92% con Vthf de 1.4 mL/Kg.

— EAB vena (1 hora): pH 6.97, pO2 52, pC0O2 42.2, HCO3 9.7.

— Se pasa HCO, en bolos, expansion con SSF y se incrementa ritmo de
dobutamina, anadlendo dopamlna en perfusion (dosis max: 20 mcg/Kg/min).

— Se modifica asistencia VAFO.




Retencion progresiva CO, (max pC0O2 119 y pH 7,02) en modalidad VAFO con AP
100%, frec 6Hz y PMAP 16.
Se pasa a SIMV (FiO, 89%, PEEP 4, PIP 23, PMAP 10, IMV 60) con mejoria de la
ventilacion aunque dlsmlnu0|on paulatlna de Saturacion.

— Segunda dosis de surfactante y aumento de asistencia respiratoria (FiO, 1): FRACASO

Se vuelve a modalidad VAFO (Ampl 100%, frec 6 Hz y PMAP 13) = T CO,. Se
disminuye frec a 5SHz y se aumenta PMAP a 16.
— Gasometria: pH 7.19, pCO2 57, HCO3 22

— RXx torax: persiste infiltrado difuso bilateral aunque con clara mejoria respecto a placas
previas, diafragma aplanado (9-10 espacios). Se baja PMAP.

En VAFO: Ampl 100%, frec 6 Hz y PMAP 15, FiO2 40% para Sat02>92%, DCO, en
torno a 300 y Vthf de 7.8 (2.1 ml/KQ).

— Gasometria: pH 7.27, pCO, 70, pO, 70, HCO, 30, por lo que se deja con 16 de PMAP,
obteniendo una DCO 397y Vthf 2.4 mI/Kg

Se pasa a SIMV programadamente entrando con PIP 25, PEEP 5 (PMA 12), Ti 0.48,
i:e 1:1.5; IMV 65 cpm y FiO, 0.5, para SatO, 91%, Vt 7 ml/Kg, C >1.
— Gases venosos a la hora: pH 7.51, pO, 57, pCO, 35, HCO, 28.

— Se deja asistencia: IMV 49, PEEP 5y PIP 26 (PMAP 13), para Vt 17 ml'y EAB: pH 7.38, pO,
54, pCO, 53.3, HCO, 31.4.




- Distress respiratorio neonatal:
* USA: 80,000 Rn/ano;
* 2'3% Rn Hjalmarson O. Acta Paediatr Scand 1981;70:773—83.; 20% <25 Kg Field DJ. Pediatr Pulmonol 1987;3:321-5
- Aprox. supone la 72 de las muertes neonatales.
- Aprox. 1/3 son RN a término o casi a término.
- Hipoxemia refractaria y/o HPPN en RNT o casi a término: 0.43-6.8 %o nacidos

VIVOS. Travadi. Pediatr Pulmonol 2003;36:529-535.

Hace 15 anos:
— Mortalidad del 40%,
Trastorno neurolégico mayor: 15-60%.

Introduccion de ECMO en HPPN:

— UK Collaborative ECMO Trail Group, 1996: The mortality rate decreased from
approximately 60% in the group randomly assigned to receive conventional therapy to 30%
for the group randomly assigned to receive ECMO.

Mortalidad global tras terapia intensiva: 10-20%. waish. ciin perinatol 2001:28:609-627
Major neurologic disabilities: 15-20%.




Sihna. Sem in fetal & Neonatal Medicine (2006), Vol
11, Iss 3;166-173

 Disfuncién miocardica o incremento en

el tono vascular tras estimulo
vasoconstrictor:

— Fallo al iniciar respiracion espontanea.

- SAM

— SDR severo

— Sepsis/Neumonia

— Sd de Hipreviscosidad

« Vasos pulmonares morfolégicamente
anormales:

— Algunos casos de SAM
— HPPN ideopatica
— Estructura pulmonar anémala:

+ HDC
* Hipoplasia pulmonar
+ MAQ

« Cardiopatias

— Con Shunt obligado D-I:
+ Atresia Tricuspidea
+ SVIH

— Con obstruccion a la salida del VI:
« Estenosis Ao
* Interrupcion del arco aodrtico

Steinhorn.NeoReviews. Jan 2007. Vol 8 N° 1;14-21
(modificado)

° Incremento en el tono vascular tras
estimulo vasoconstrictor:
- SAM
— SDR severo
— Sepsis/Neumonia
— Hipotermia
— Hipoglucemia y otras alteraciones idnicas
— Hipoventilacion 2@ a asfixia o alt. SNC

* Vasos pulmonares estructuralmente
anomalos:
— HPPN ideopatica
— Uso materno en 22 mitad de gestacion de:

* AINESs: Ibuprofeno, Naproxeno... Alano MA.
Pediatrics 2001 Mar; 107(3): 519-23

* |SRS. chambers CD. N Engl J Med 2006 Feb 9;
354(6): 579-87

« Vasos pulmonares hipoplasicos:
- HDC
— Hipoplasia pulmonar
- MAQ




-HHPN:

- proceso 1 (persistencia de circulacion fetal, “pulmén negro”),

- 0 mas frecuentemente asociado a SAM, bronconeumonia, hipoplasia
pulmonar, algunos casos de EMH severa y en cardiopatias congénitas.

Etiologia Patogenia
Hi o =enmd &
=opsis emprana
Hipoplasia pulmonar v
(HDC, oligoamnios) =
=AM grave _ :
Hip=rtension pulmonar
ErH
"Idicpatica”
. Shunt derscha-izquierda
':['anrg#lpf::ﬂa5 ] cluctus ¥ o foramen owval
. Inuncus
Hiperaflujo pulmonar I Mumero de vasos
i fistula auriculoventricular)

I Muscular
_ _ Hiperaflujo
An Pediatr Contin 2003;1(2):57-66



Examen fisico:
— Latido ventricular derecho Presentes también en
— S, unico cardiopatias cianosantes

— Soplo cardiaco:
— SSenHPPNsiIT
— Cardiopatias sin soplo (TGA)

— Hiperactividad precordial. Raro en HHPN. Sugiere RVPAT.

Hemograma:
— Serie roja: la policitemia y la hiperviscosidad pueden exacerbar el cuadro.
— Blanca: alterada en sepsis/neumonia.
— Plaquetaria: Incrementadas en sepsis, disminuidas en sepsis, asfixia, SAM...

Rx de torax:
— Patologia pulmonar asociada o responsable (SAM, EMH...)
— EAP: sugiere cardiopatia estructural. HPPN “protege” frente a EAP
— “Pulmoén negro”, tipico de HPPN ideopatica (TOF...)

Gasometria:
— Hipoxemia +/- acidosis severa
— Pre-postductal (shunt ductal exclusivo) : SatO2 >5% y PaO2 >15 mmHg




Ecocardiografia:
— Descarta cardiopatia estructural
— Visualiza el cortocircuito D-I o bidireccional.

— Estima la severidad del cuadro segun el SIV:
— Tipo 0: normal o tabique IV hacia la derecha
— Tipo I: leve. SIV vertical o perpendicular
— Tipo Il: severo. Tabique desplazado hacia la izquierda

— Estima la Presion en la arteria pulmonar mediante la velocidad de regurgitacion
tricuspidea:
» HPPN (tras 12 semanas de vida): PAP > 20 mmHg.
» PAP <1/3 PAS: HPPN leve
» PAP 1/3-2/3 PAS: moderada
» PAP > 2/3 PAS: severa

EKG: normal, o hipertrofia derecha o isquemia (HPPN 2° a asfixia)

Cateterismo cardiaco: rara vez se usa en el diagndstico.

El curso clinico y larespuesta al tratamiento es el signo mas
valorable.



Objetivos:

Prioritario: ¥ SELECTIVA de las Resist. Pulmon.

Lograr situacion Hemodinamica estable:
« TAs>50 mmHg

Revertir el shunt D-I:

e correccion de la hipotension, hipotermia, hipoglucemia, acidosis,
hipercapnia, anemia...

Mejorar la SatO, y la entrega de O, a los tejidos.

Minimizar el barotrauma:
« Logrando un buen reclutamiento y normalizando CRF;

« evitando atelectasias y sobredistension (diafragmas en 8°2-
92 costilla):
— T RVP => T shunt D-l y 4 retorno venoso => hipoTA.
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Tratamiento

Medical Treatment of

Persistent Pulmonary
Hypertension of the Newborn

Initial Therapies

Pulmonary Vasodilators

Future Therapies

Steinhorn. NeoReviews. Jan 2007. Vol 8 N° 1;14-21




* Ventilacion mecanica:
— Estrategia segun patologia de base, p.ej: SAM vs EMH.
— VAFOsi:
* No se logra un buen reclutamiento pulmonar con VMC, o
» Se requieren en VMC PIP>30 cm H,O y/o PMAP>15 cm H,0
« Evitando la sobredistension y la hipocarbia.
* Respuesta mas probable en patologias pulmonares “homogéneas”. Neumonia, EMH...
— Objetivos:
+ Pa0O, 60-90 mmHg
+  SatO, >90%
+ pCO, 35-50 mmHg
* pH7.40-7.45
+ Diafragma en 82-92 costilla.

* Hiperventilacion:
— Fox y Duara: efecto vasodilatador pulmonar de la alcalosis respiratoria

— Ventajas frente a la infusion de alcalis:

* Reduce la necesidad de ECMO sin incrementar el uso de O, a los 28 dias de vida. walsh-Sukys. Pediatrics
2000;105:14-20

— En desuso en muchos centros tras la aparicion del ONi:

* Pocos pacientes respondedores

* No reduce la mortalidad

+ Se logra a expensas de Barotrauma en la via aérea.

+ Compromete TAS)/ por vasoconstriccion el flujo sanguineo cerebral => alteraciones en el
Neurodesarrollo +/- sordera neurosensorial.

» El pH es el factor efectivo en disminuir la resistencia vascular pulmonar durante la
hiperventilacion, no la pCO, en si.

— Estudios demuestran que la molécula de CO, es un vasodilatador pulmonar cuando se separa
de su efecto sobre el pH




Alcalosis metabdlica:

— No existe evidencia cientifica que soporte su uso en HPPN: aumenta la necesidad de
ECMO (OR 5.03 comparado con la hiperventilacion) y el uso de O, a los 28 dias de vida (OR 2.4;
p<0.01). Walsh-Sukys. Pediatrics 2000;105:14-20

Surfactante:
— Uso ante deficiencia o inactivacion en EMH, SAM, Neumonia...
— Siempre tras lograr un buen reclutamiento pulmonar.
— Disminuye la necesidad de ECMO (mas en Rn con SAM o sepsis). No en HDC ni HPPN 1,
— Beneficios del uso precoz.

— Curosurf®:
* 12 dosis: 200 mg/Kg (2.5 ml/Kg)
+ Siguientes a 100 mg/Kg (1.25 ml/Kg)

Sedoanalgesia. Paralisis neuromuscular

— Debido a la labilidad y susceptibilidad a los estimulos externos:
+ Fentanilo: 1-5 mcg/Kg/hora
* Morfina: 10-20 mcg/Kg/hora; tras bolo inicial de 100 mcg/Kg.
* Midazolam: 0.5-2 mcg/Kg/min

* Vecuronio o Pancuronio: 0.1 mg/Kg/hora. De uso controvertido:
— Eluso prolongado de paralisis muscular puede reducir la capacidad funcional residual y la compliance pulmonar
— En algunos estudios (sin controles) asociado a mayor mortalidad.
— Mayor motalidad en cohorte que incluye HDC (no si la excluye) Walsh-Sukys. Pediatrics 2000;105:14-20




Expansores de volumen. Inotropicos:
— Objetivo:
» Revertir cortocircuito D-lzq.

+ Evitar bajo gasto cardiaco y acidosis metabdlica.
« Tas >50 mmHg.

— Preferiblemente SSF vs coloides: riesgo bioldégico, albumina-pulmén...

— Posibilidad de concentrado de hematies en anémicos, para Hematocrito de 40-
45%, evitando cifras mayores.

— Comenzar con Dobutamina y/o Dopamina a 5-10 (max 15-20 mcg/Kg/min).

— Inhibidores de la fosfodiesterasa Il (PDE 3):

* Amrinona y Milrinona: Tel AMPc intracelular que interioriza Ca** a la célula con efectos
inotropicos (Tcontractilidad) y lusitrépicos positivos (relajacion miocitica).

« Sinérgicos con los B-agonistas y ONi y con menos efectos 21°¢ que otros
vasodilatadores Dpeb. Crit Care Med 2000;28:795-99

— Se usan ampliamente (milrinona menor vida media), pues aumentan el gasto cardiaco

disminuyendo la presion arterial pulmonar, auricular y el consumo miocardico. Bassler. Biol Neonate
2006;89:1-5

* Milrinona:
— Efecto vasodilatador preferencial pulmonar mas que sistémico. Laique. Pediatr Res 2004;42:525A
— Mitigan el rebote tras la retirada de ONi Theilitz. Pediatr Crit Care Med 2004;5:234-39
— Dosis: 0.5-1 mcg/Kg/min




‘Catecholamines Phospodiesterase llI
: = \ Inhibitors: milrinone /




( Phospodiesterase V|
| Inhibitors: sildenafil;

) | inhibit

inactive
guanylate
cyclase oGMP PDEV SMP

Inhibidores de PDE V: N

El NO media en la vasodilatacion a través de un aumento en la GMPc soluble.

— Una alternativa para el manejo de la HPPN es aumentar la concentracién de GMPc
enddgeno mediante el uso de un inhibidor especifico de la PDE-V.

Potente efecto vasodilatador pulmonar de estos inhibidores (dipiridamol, zaprinast).
Hanson. Am J Physiol 275, L931-41
Se han sustituido por otro inhibidor de la PDE tipoV, el sildenafil al presentar mayor

selectividad pulmonar.
» Recientemente aprobado por FDA para la HPPN del adulto.

Eficaz en HPPN via entérica y/o aerosolizado (10-30 mg) +/- ONi. ichinose. Crit Care Med
2001;29:1000-5

Sildenafilo Iv con resultados esperanzadores en Neonatos (0.06-0.2-2 mg/Kg/hora).

— Junto a ONi tiene riesgo de gran vasodilatacion sistémica y deterioro en Oxigenacion
Shekedermian. Pediat Res 2004;55:413-8

Tan efectivo como el ONi y su uso conjunto tiene efectos sinérgicos ichinose. crit care Med
2001;29:1000-5

Atenua el efecto rebote tras la retirada del NOi atz. Anesthesiology 91,307-310.
Namachivayam. Am J Resp Crit Care Med;2006;174:1042-7

Dosis (SNG): 0.5-2 mg/Kg/ 6 horas, hasta |0<20 6 no respuesta en |0 en 36 horas

Hernando Baquero. Pediatrics Vol 117;4:1077-83
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TAELA 1. Resummen de la literatura médica publicada a la fecha donde recién nacidos han sido tratados con sildenafilo oral

Awtor v referencia T e codmunicacidm rosis Resumen de hallazgos
Garcia Martinez et al'® Comunicacidn de caso Img'kgcada éh Paciente de 4 messs de edad con hipenensicn
pulmonar secundaria a estencosis mitral congenita
Femdndez Gonzilez et al'?  Caso neonatal Img'kgcada G h Recién nacido de 34 semanas de edad gestacional

Earatza et alld
Eeller at all®
Filan et all®

Simiyu et all”
Kecshes et all®

Chaudhan et all®

Comunicacidn de caso
pedibtrico

Comunicacidn de caso
pedibtrico

Drescnpoidn vuso hummano

Comunicacidn de caso

Comunicaciin de caso

0.5 mg/kg cada 4 h

0.3 mg'kg cada 12 h

Paciente de 14 afios con hiperensidn pulmonar
primaria

Mejoria del rebote en HPPM con HDC a b=
7 semanas de edad

Uzo combirado con PGE-1 IV después de repamr
v HIEHC

[hos casos comunicados desde Africa

Un nifto con displasia espondiloepifisana
congenita

HPFM secundana a oompromiss

de la alveolarizacion y afenopatia pulmonar
plexiforme. Ulso oom iNO

Namachivayvam et al®

Drescripoidn vso humane

Daosis dnica efectiva

Para prevenir el rebote de hipenensidn pulmomar
despuds del reties de (MO en 29 niflos

Eeller et al®t

Drescripoidn vso hurmano

Variabde

Catetenzacidn cardiaca v respusesta a la werapia
crénica en 4 pacientes

Pham et al= Drescnpoitn vsos hummano [Dros nifics con anomalia de Epstein
Baquero et al® Esmidio aleatcrizado, 1 mg/kg cada & h si no Esmdio pikoio, 13 neocmtos aleatorizados
enmascaraco, habia mejoria anmentar a placebo o sildenafilo. Mejoria del indice
ProEpECiivD a I mg'kg cada & h de oxigemacion y de b supervivencia
Atz et ali® Descripcidn uso humanc 1 mg Tres nifvos postoperados de comzén oon destete
satisfactoris de INO
Erickson et al® Drescripoidn vso humane 24 pacientes (5 neonatos) oon hipemension
pulmonar suprasistémica despds del retioos
gradual del iNO
Marsh et al™ Comunicacidn de caso Retinopatia grave de la prematurez en un pacients

HFPN: hipertensicon pulmonar persistenes necnatal; HOC: bemia dinfragmitica congénita: PGE: prostaglandina E: iNO: Sxido nicnios inhalads; [Cr indice de oxigenacidn.,




Vasodilatadores intravenosos:
« Tolazolina. En desuso. ¢ Via TET: 1-2.5 mg/Kg? rarida. s perinatol 17,461-64

» Prostaglandina D2
* SO,Mg,

— Antagoniza la entrada de Ca** en la célula muscular.

— Relajante y vasodilatador: 200mg/Kg (bolo) seguido de infusidon continua Abu-osba. Arch Dis Child 67,31

— Otros beneficios: sedacion, antioxidante, antitrombatico... Se necesitan mas estudios para
definir su utilidad.

— No existe evidencia cientifica que apoye el uso de vasodilatadores no
selectivos del lecho pulmonar.

— Producen vasodilatacion sistémica, hipoTA y mantienen el shunt D-I.

Otros Vasodilatadores:

— Prostaciclina |, (epoprostenol) lv: 60 ng/Kg/min eronen. pediatr cardiol 18:3,1997
— Analogos de prostaciclina:
* Inhalados +/- ONi (lloprost, llomedin® 50mcg/0,5 mL): 200 ng/4 horas

Concheiro. An Esp Ped 2005;63 (2):175-84
* Via Oral. ichida F. J cardiol 29:217,1997




ONI:
Recomendaciones para la utilizacién de Oni en patologia neonatal. An Esp Pediatr 2006;64:260

Disponible solo en algunos centros.
—  Aprobacion como farmaco por EMEA el 1/8/2001 y por autoridades espaiiolas en 2002 (INOMAX®).

Indicado:
—  En >34 semanas cuando el indice de Oxigenacién (Ol) es >25 (2 controles separados 30 minutos). (IO: PMAPXFiO,/Pa0,)

Induce la relajacion del musculo liso vascular al 1 el GMPC Amold. Proc Natl Acad Sci USA 74, 3203-07

Se administra inhalado siendo vasodilatador selectivo pulmonar (INOVent; Datex-Ohmeda Inc, Madison, WI).
— Unbuen reclutamiento pulmonar es esencial para una 6ptima respuesta: VAFO (efecto sinérgico) «inselia. J Pediatrics 1997:131:55

Su uso supone la puesta en contacto con centro ECMO (30% no responden al ONi)

Reduce la mortalidad y la necesidad de ECMO en aproximadamente un 40% ciark. NEJM 2000; 342:469-74
—  Seguimiento neuroldgico a 3 afios similar a controles ichiba H. Pediatr Int 2003:45:290-3.

Contraindicado en:
— disfuncién ventricular izquierda grave, y
— cardiopatias con obstruccioén a la salida del VI: interrupcion del arco aértico, estenosis Ao severa, SVIH.

Dosis de inicio 20 ppm.
—  Dosis mayores no suelen ser mas eficaces y se asocian a metahemoglobinemia y a incrementos en los niveles de NO,

La mayoria de los RN requieren ONi <5 dias.
—  Descenso de dosis a las 4 horas de su administracion llegando a 5 ppm; en las 12 6-24 horas.
—  Se interrumpira cuando FiO, <0.6 y NOi 1 ppm. Se evitara la retirada brusca por la posibilidad de rebote.

No ha demostrado reducir la mortalidad ni la necesidad de ECMO en casos de HDC NiNOS-97. Pediatrics 1997;99:838-45.
—  Enéstos se reserva para la estabilizacién previa al traslado a un centro ECMO Figueras J. An Esp Pediatr 1996;44:70-72
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Un 40% de los nifios con HPPN severa persisten hipoxémicos a pesar de una asistencia
respiratoria maxima y uso de NOi y requieren la utilizacion de ECMO.

El objetivo de este tratamiento es asegurar el aporte tisular de O, evitando el dafio pulmonar
(“pulmdn en reposo”) hasta la resolucion de la hipertensién pulmonar.

—  Criterios de entrada:
+ >34 semanas y >2 Kg de peso
|0 =40; >4 horas.
+ AaDO,: 605-620 mmHg durante 4-12 horas
« No sangrado intracraneal ni coagulopatia intratable.
« Ausencia de patologia incompatible con la vida o alteracion neuroldgica irreversible
» < 10-14 dias de ventiloterapia
» Patologia cardiopulmonar reversible.

— Previo al traslado:
» Ecografia cerebral y cardiaca.
» Analitica: Hemograma, coagulacién, bioquimica completa
» Grupo sanguineo, Rh (madre e hijo) y test de Coombs directo.
» Autorizacion de los padres




— Ante insuficiencia respiratoria al lograr los siguientes criterios:

* Si necesita una PIP>35 cmH,O para mantener una PaO, de
50-60 mmHg con una FiO, de 1 en VMC.

e Un IO >25 tras 4-6 h de VAFO.

« Cuando sea necesario el uso de NOI en el tratamiento del
sindrome de HPPN, y sobre todo si no responde a NO..

» Cualquier paciente que no presente contraindicaciones de
ECMO y no pueda ser ventilado con los medios propios,
deberia ser valorado para su traslado a un centro ECMO.




Terapias eficaces: « Terapias sin eficacia

- 0, demostrada:
— Surfactante para EMH y SAM _ o
— ONi — Hiperventilacion

— Soporte hemodinamico: o,
— Alcalinizacion intravenosa

« SSF
* Inotropicos — Tolazolina
— EuCalcemia
— ECMO — Otros vasodilatadores IV
Potencialmente eficaces: — Sedacidén
— VAFO

— Reduccion de luz y sonido
ambiente




Pacientes con HTPP severa (sometidos o no a ECMO) tienen un riesgo

aumentado de:

— retraso del desarrollo,
— discapacidades motoras y

— defectos auditivos.

El tratamiento con NOi no aumenta el riesgo neuroldgiCo ichiva H. pediat int 200345:290-3.
Todos estos nifios requieren un seguimiento neurologico estrecho.

Mortalidad global tras terapia intensiva: 10-20%. waish. ciin perinatol 2001:28:609-627




GRACIAS...
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