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2. REVISORES
Dr. Alberto Bissot, Dr. David Ellis, Dra. Hortensia Solano, Departamento de Neonatologia.
Oficina de Calidad y Seguridad del Paciente.

3. DECLARACION DE CONFLICTO DE INTERESES DE LOS AUTORES / REVISORES
Todos los autores y revisores implicados en la elaboracion de este documento declaran que
no existen conflictos de intereses que puedan influir en el contenido.

4. JUSTIFICACION

Aunque esta patologia se presenta con poca frecuencia en la Unidad de Neonatologia,
invariablemente involucra un neonato en condiciones graves, o que amerita su ingreso a
los cuidados intensivos y que en la mayoria de los casos requiere una ingente cantidad de
recursos para su recuperacion.

Ademas, la literatura reporte una mortalidad elevada en los casos de HTPPN grave, por lo
que es indispensable su diagnostico precoz y el inicio inmediato de las intervenciones
necesarias para evitar sus complicaciones o el empeoramiento del cuadro.

De igual forma, en los casos de neonatos atendidos en el primer o segundo nivel de
complejidad, donde se sospeche HTPPN, una estabilizacion y traslado tempranos permiten
reducir el impacto en la sobrevida y posibles secuelas de los bebés que padecen esta
entidad.

Finalmente, las consecuencias en el neurodesarrollo de los neonatos con HTPPN van
desde bebés libres de secuelas hasta los casos mas graves de paralisis cerebral y
enfermedad pulmonar cronica. Lo que también refuerza la idea de un diagnéstico y manejo
optimos lo mas temprano posible.

5. ALCANCE Y PROPOSITO

Alcance

La poblacion diana de este protocolo de atencién son los pacientes afectados por el HTPPN.
Los usuarios del protocolo de atencién son todos aquellos profesionales de la salud que
intervienen en la atencién de los pacientes diagnosticados con HTPPN.

Propésito

Elaborar e implementar un protocolo de atencidon que nos permita atender de una manera
uniforme a todos los pacientes con HTPPN en el Hospital Del Nifio Dr. José Renan Esquivel.

Aprobado: Dr. Francisco Lagrutta Jefe de Departamento de | Revisado: Dr. Alberto Bissot Jefe de
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6. OBJETIVOS
Objetivo General
Establecer un protocolo de diagnéstico y tratamiento para HTPPN.

Objetivos Especificos
e Capacitar al personal médico en el adecuado diagndstico y manejo de la
enfermedad.
e Elevar la calidad de la atencion médica de los pacientes con HTPPN.
o Definir los factores de riesgo para padecer la enfermedad para dirigir el diagndstico
temprano y adecuado de esta patologia.

7. ANTECEDENTES LOCALES DEL COMPORTAMIENTO DE LA ENFERMEDAD
Actualmente carecemos de un registro del comportamiento local de esta enfermedad.

8. DEFINICION Cédigo: P29.3

Sindrome caracterizado por la elevacién persistente de la presion de la resistencia vascular
pulmonar con cortocircuitos de derecha a izquierda a través del foramen oval y/o conducto
arterioso con la subsecuente hipoxemia.

El sindrome de hipertension pulmonar persistente neonatal (HTPPN) es una entidad clinica
del recién nacido caracterizado por hipoxemia acentuada y cianosis generalizada, debido a
la existencia de cortocircuito de derecha a izquierda a través del foramen oval y/o del
conducto arterioso que condicionan un insuficiente flujo sanguineo pulmonar por
persistencia de presiones de la arteria pulmonar anormalmente elevada, en un corazén
estructuralmente normal. Se presenta en forma primaria o secundaria, complicando la
evoluciéon de un Sindrome de Dificultad Respiratoria (SDR), Sindrome de Aspiracién de
Meconio (SAM), neumonia, o Hernia Diafragmatica.

9. EPIDEMIOLOGIA

Afectaa 1 — 2 RNT por cada 1000 nacidos vivos. El 50% de los casos es secundario a otras
patologias, mientras que el otro 50% es de origen idiopatico. Es mas comun en recién
nacidos de término y post-término. En bebés prematuros la HTPPN se puede presentar
como complicacién de patologias pulmonares propias de la prematuridad como la
enfermedad por deficiencia de surfactante o al igual que en los otros grupos de neonatos,
de forma secundaria como complicacién de una neumonia o una sepsis.

Aprobado: Dr. Francisco Lagrutta Jefe de Departamento de | Revisado: Dr. Alberto Bissot Jefe de
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10. CRITERIOS DIAGNOSTICOS

Abordaje diagndstico del recién nacido pretérmino tardio o a término con cianosis:

CIANOSIS CON O SIN DIFICULTAD

RESPIRATORIA

SOSPECHA DE HTPPN

Saturacion pre y postductal

v

Pre-y post-ductal > 5%.

Datos clinicos sugestivos de HTPPN:
e PaO;posductal< 60mmHg + Diferencia Saturacién

e Diferencia de PaO; pre- y post-ductal > 15mmHg.

y

Busqueda de etiologia especifica
e Radiografia de térax
e Exdmenes de laboratorios
e Confirmar diagndstico de HTPPN
1. Test de hiperoxia
2. Ecocardiograma

Test de Hiperoxia:
Procedimiento:

Tomar gasometria arterial preductal y colocar oximetro de pulso preductal (anotar).
Colocar al neonato en O al 100% durante al menos 10 minutos.

Tomar una gasometria preductal y anotar SatO..

tabla1:

Comparar resultados y valorar segun la
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Tabla 1. Valoracion de los resultados del Test de hiperoxia.

Hallazgos Considerar

Aumento en la PaO2 2 20-30 mmHg (valor tipico | Enfermedad
Pa0O; en gasometria arterial mayor 150 mmHg) o | Parénquima
incremento de 10% en la Sa0.. Pulmonar

Aumento en la PaO2; < 20 mmHg sobre el valor

previo o incremento < 10% en la Sa0.. HTPPN
Cardiopatia

No incremento en la SatO; ni en la PaOa.. Congénita
Ciandégena.

Tomado de: Guidelines for acute care of the neonate. Edicién 22. 2014-2015, p10.

Ecocardiograma.

Confirma el diagndstico. Permite descartar la presencia de cardiopatia congénita. Puede
evaluar la severidad de la hipertension pulmonar mediante el calculo del flujo de
regurgitacion en la valvula tricuspide o a través del conducto arterioso.

La evidencia actual incluye al estudio ecocardiografico dentro de los métodos con mejor
sensibilidad, aunque con una especificidad modesta, para confirmar el diagndstico de
HTPPN.

En ocasiones las mediciones de la presion en la arteria pulmonar no se correlacionan con
la severidad del compromiso de la oxigenacién en el paciente, por lo que siempre deben
valorarse en conjunto con otros indicadores de severidad.

Sin embargo, contar con el recurso de un ecocardiograma control (o varios dependiendo
del caso) ha demostrado ser de gran ayuda para las decisiones terapéuticas que tiene que
tomar el neonatdlogo.

11. Criterios de Ingreso.

Ante un paciente con la sospecha de HTPPN se debe admitir a la Unidad de Cuidados
Intensivos Neonatales (UCIN) para confirmacién diagnéstica y realizar manejo. Si no se
dispone de la UCIN en el nivel de atencion donde nace el paciente debe ser estabilizado y
trasladado lo antes posible.
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12. MANEJO

Sat. de oxigeno:
Pre-ductal
Mayor de 92%

APOYO VENTILATORIO:
Sedacidn segun pte.

Evaluar uso de surfactante
Evitar sobre-ventilacion

vk wnN R

Zona térmica neutra
para evitar aumento del
consumo de oxigeno

Uso precoz de VAFO N»
Uso de NO segln normas -

DIURESIS ADECUADA:
Mayor de 1 cc/Kg/hora.

ESTIMULOS

PROTOCOLO DE MANIPULACION MiNIMA
1. Cubririncubadora

2. Cubrir ojos y oidos

3. Minimas aspiraciones

4. Minimas muestras, etc.

HEMODINAMICO
1. PAM éptima segun EG y dias de vida

y 04_3“/— 2. Aminas vasoactivas segun protocolo

3. Apoyo de ecocardiograma
a. Inicial: Diagndstico
b. Seguimiento: monitoreo de Tx

GASOMETRIA ARTERIAL
1. Mantener pH normal
2. Evitar hipocapnia

3. Pa02 mayor 60mmHg

Dibujo 1. Resumen de intervenciones para el manejo de HTPPN.
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Tabla 2. Guias para el manejo de HTPPN

Intervencion

Detalles

Entrene a su personal para:

Protocolo de manipulacién
minima.
(En todos los niveles de
atencion)

Disminuir el ruido y la iluminacion ambiental.

Cubrir ojos y oidos.

Evitar aspiracion de rutina, realizarla solo si es necesario.
Programar un horario para realizar todas las manipulaciones
necesarias. Evite estar tocando innecesariamente al bebé.
Minimizar las extracciones de sangre.

Nutriciéon 6ptima.
(En los niveles de atencion
que dispongan de NP)

Ayuno solo por inestabilidad hemodinamica.

Usar accesos venosos centrales.

Aporte de macronutrientes y micronutrientes adecuado.
Utilizar Nutricion Parenteral Precoz.

Enfatizar el aporte de Calcio (50 — 300 mg/Kg/dia) y glucosa
(6 — 8 mg/Kg/min.) adecuados.

La necesaria para mantener al paciente sincronizado en caso
de ventilacion asistida.
Farmacos para utilizar:

Sedacion y analgesia. .

Narcoticos opioides: citrato de fentanilo o morfina.
Benzodiacepinas: midazolam (precaucion de uso por
efecto hipotensor que empeora la HTPPN).

Otros Sedantes: clorhidrato de Ketamina (FDA advierte que
su uso continuo puede afectar el neurodesarrollo).

Evitar el uso de agentes paralizantes.

Ambiente térmico neutro.

Vigile y mantenga la temperatura central del paciente entre

36.5°C a 37.5°C.
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Alteraciones metabdlicas

Monitorizar y corregir cualquier alteracion hidroelectrolitica,

enfatizar en:

e Hipoglicemia (glicemia menor 50mg/dL). Glicemia capilar
¢ /4 a 6 horas inicialmente y luego segun evolucion.

¢ Hipocalcemia (Calcio sérico menor 8 mg/dl y Calcio idénico
menor de Tmmol/L). Mida diariamente.

e Acidosis. Evite pH<7.25. Se asocia a mayor
vasoconstriccion pulmonar.

e Policitemia. Evitar hematocritos mayores a 65%.

e Anemia. Utilice los criterios transfusionales de los
protocolos vigentes en la UCIN.

Estado hemodinamico

Monitorice la presion arterial:

e Use las tablas segun edad gestacional.

e Prefiera la medicidn invasiva para disminuir los estimulos
externos.

e De no contar con medicidn invasiva arterial, usar medicion
externa cada 4 a 6 horas.

De presentar hipotension:

e Use 1 a2 bolos de 10 cc/kg/dosis SSN o L/R.

e Si persiste la hipotensién inicie inotropicos: Dopamina,
Dobutamina o Adrenalina. Recuerde que no son
selectivos y que hay riesgo de mayor vasoconstriccion
pulmonar a dosis altas.

Oxigenacion 6ptima

Mantenga SaO: preductal entre 90 a 97%.

Mantenga PaO; preductal entre 55 a 80 mmHg.

Evite la hiperoxemia (produce vasoconstricciéon pulmonar,
inactiva el éxido nitrico, genera especies reactivas de oxigenoy
nitrégeno).

Ventilacion asistida
(Evidencia Nivel lla.
Recomendacion Grado B)

Utilice la ventilacion mecanica convencional (VMC) o de alta
frecuencia (VAFO en nuestro medio).

Valores segun el tipo y severidad del problema de base
sospechado.

En enfermedad parenquimatosa pulmonar se sugiere los
siguientes parametros iniciales:

VMC: PIP 25 a 28 cmH20O. FRinicial 40 x" PEEP 4 a 5cmH-0.
VAFO: Paw: 13a17. A:30a40. Fr: 7a 10 Hz y Ti: 0.33
Mantenga una ventilacion gentil con PaCO. entre 45 a 60
mmHg).
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El dltimo parametro para el destete debe ser FiO: (iniciar
siempre al 100%).

Surfactante
(Evidencia Nivel lla.
Recomendacion Grado A)

exégeno

Utilicelo en enfermedades parenquimatosas pulmonares (SAM,
neumonia, SDR).

Oxido
(NOi).
(Evidencia Nivel I.

Recomendacion Grado A)

Nitrico

inhalado

Uso de 6xido nitrico segun protocolo de la sala de neonatologia
del Hospital del Nifo:

Neonato pretérmino tardio y a término en las primeras dos
semanas de vida con evidencia ecocardiografica de
cortocircuito extrapulmonar de derecha a izquierda e indice de
oxigenacion (I0)> 15 después de un efectivo reclutamiento
pulmonar o 10 > 25 sin evidencia de cortocircuito extrapulmonar
de derecha a izquierda.

Iniciar a 20 ppm.

Sildenafil
(Evidencia Nivel lII.
Recomendacion Grado C)

Actualmente restringido por advertencia del MINSA a través de
la Direccion de Farmacias y Drogas, debido a carencia de
evidencia de su utilidad a largo plazo y reportes de efectos
adversos serios en algunos pacientes.

Milrinone
(Evidencia Nivel lII.
Recomendacion Grado B)

Pacientes que no responden al iNO se puede valorar su uso.
Dosis de carga de 50 mcg/kg seguida de una dosis de
mantenimiento de 0.33 a 1 mcg/kg/min.

Hiperventilacion

No recomendada actualmente.

Uso de alcalis
(Evidencia Nivel lII.
Recomendacion Grado C)

El uso de bicarbonato no esta recomendado en lugares donde
existen otras modalidades de tratamiento (iNO, ECMO).

NOTA: En casos seleccionados, donde no existe posibilidad de
iINO vy por la severidad de la hipertensién pulmonar se podra
ensayar un bolo de bicarbonato de 1 a 2 mEqg/kg en 1 hora. De
responder considerar dosis de mantenimiento (0.5 a 2
mEq/kg/hr) manteniendo pH entre 7.25y 7.45.
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13. EVOLUCION
Al haber datos clinicos de mejoria se debe realizar un ecocardiograma control.

Datos clinicos de mejoria:

Sin labilidad de la oxigenacion.

SatO,/Pa0. normal con disminucion de la FiOa.
Ausencia de datos de cortocircuito extrapulmonar.
Mejoria de la patologia de fondo.

14. PRONOSTICO Y EGRESO

El prondstico de la HTPPN es bueno en la mayoria de los casos leves y moderados.
Dependiendo de la severidad, un pequefo grupo de pacientes desarrollara una enfermedad
pulmonar crénica, mientras que un porcentaje aun menor tendra algun grado de
dependencia permanente al oxigeno suplementario o padeceran hipertensién pulmonar
residual.

Para valorar el egreso debe haber resuelto la patologia de fondo. Previo al alta se le
realizaran evaluaciones por Fisiatria, Fonoaudiologia (emisiones otoacusticas), Neurologia
y Oftalmologia.

Por ser un paciente de alto riesgo de padecer a largo plazo alteraciones del neurodesarrollo,
cognitivos y de déficit auditivo, se refiere a la consulta de alto riesgo neonatal y al
seguimiento multidisciplinario.

15. PERSPECTIVAS FUTURAS

El uso de ECMO ha permitido rescatar hasta un 40 a 50% de los neonatos que no mejoraron
con las terapias anteriores, incluido el 6xido nitrico. Reduciendo la mortalidad a menos de
un 10% de los casos en centros donde se encuentra disponible. Con la evidencia actual
disponible tiene un nivel I y un grado de recomendacién A de su utilidad en esta patologia.

Aprobado: Dr. Francisco Lagrutta Jefe de Departamento de | Revisado: Dr. Alberto Bissot Jefe de
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