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INTRODUCCIÓN

 La HTPP es un síndrome clínico caracterizado 
por insuficiencia respiratoria hipoxémica 2° a una 
interrupción de la transición cardiopulmonar 
normal al nacer. 

 La elevación y sostenida de la resistencia 
vascular pulmonar (RVP) es el sello distintivo. 

 Es una de las principales causas de 
morbimortalidad neonatal.

 Incidencia del 0,2% de los RNT y el 2% de los 
RNPT. 

 Tasa de mortalidad del 4-33% 

 Existen diferentes causas de HTPP, las que 
determinan su pronóstico.

D. Sankaran and S. Lakshminrusimha. Seminars in Fetal and Neonatal Medicine 27 (2022) 101381 



FACTORES DE RIESGO 

Martinho S, Ada ̃o R,  et al. Front Pediatr. 2020 Jul 24;8:342



D. Sankaran and S. Lakshminrusimha. Seminars in Fetal and Neonatal Medicine 27 (2022) 101381 

Clasificación fisiopatológica:

 Primaria 

 Secundaria: 

ETIOLOGÍA Y CLASIFICACIÓN

Sd. down

Factores que mantienen alta PVR:

 Pulmones llenos de 
líquido (causa mecánica).

 Vasoconstricción 
pulmonar 2° hipoxia 
fetal.

 Mediadores vasoactivos 
(tromboxano A2).



FISIOLOGÍA RESPIRATORIA: FETAL/NEONATAL 

D. Sankaran and S. Lakshminrusimha. Seminars in Fetal and Neonatal Medicine 27 (2022) 101381 



Montasser M., Patel N. Paediatrics and Child Health. 31.10.1016/j.paed.2020.10.005.  

FISIOPATOLOGÍA 



Montasser M., Patel N. Paediatrics and Child Health. 31.10.1016/j.paed.2020.10.005.  

FISIOPATOLOGÍA 



FISIOPATOLOGÍA HPPT 

Sharma et al.  Clin Perinatol 49 (2022) 103–125 



CLÍNICA Y GASES 

La sintomatología es poco específica y debe sospechar cuando el grado de hipoxemia es 
desproporcionado en relación a la lesión pulmonar… 

Manifestaciones pulmonares 



 Diferencia pre y post ductal: 
diferencial SatO2 EII- ESD > 10% 
más baja que la extremidad superior. 

Montasser M., Patel N. Paediatrics and Child Health. 31.10.1016/j.paed.2020.10.005.  

DIAGNÓSTICO

D. Sankaran and S. Lakshminrusimha. Seminars in Fetal and Neonatal Medicine 27 (2022) 101381 



DIAGNÓSTICO: 
RADIOGRAFÍA TÓRAX 

 Evaluación del parénquima pulmonar puede 
proporcionar información sobre la etiología 
subyacente de la HPPRN. 

 HPPRN idiopática se asocia con imágenes 
que demuestran “pulmones negros” que 
sugieren una disminución del flujo sanguíneo 
pulmonar con ausencia de enfermedad 
parenquimatosa.

Ball et al. Am J Perinatol. 2022 Jan 11.



DIAGNÓSTICO: ECG 

 ECG después de que se ha logrado la 
estabilidad cardiopulmonar, generalmente 
dentro de las primeras 48 hrs. 

 No hay características en el ECG de un RN 
que diagnostiquen definitivamente HTPP, ya 
que la dominancia del VD es normal para la 
edad y los segmentos ST son difíciles de 
interpretar en la primera semana de vida.

 Sin embargo, los RN con HPPRN grave 
tienen riesgo de disfunción miocárdica e 
isquemia.

Ball et al. Am J Perinatol. 2022 Jan 11.



DIAGNÓSTICO: ECOCARDIO 

Ball et al. Am J Perinatol. 2022 Jan 11.



MONITOREO

 Acceso central: catéter venoso umbilical o central de inserción periférica. 

 Acceso arterial: catéter arterial umbilical o A. Radial  control gases y PAI. 

 Monitorización continua saturaciones pre y posductales: evaluación en tiempo 
real de RVP  diferencial saturaciones es un marcador útil de LA gravedad de HTP. 

 Catéter urinario: diuresis como marcador de la perfusión de órganos diana. 

 Cálculo índice de oxigenación (IOX): determinación necesidad ECMO.

Ball et al. Am J Perinatol. 2022 Jan 11.

postductales preductales



EVALUACIÓN LABORATORIO: 

Ball et al. Am J Perinatol. 2022 Jan 11.

 GSA cada hora hasta pH >7,2, 
luego GSA cada 2 a 4 hrs en 
pacientes ventilados durante las 
primeras 24 horas de vida, 
según el estado clínico. 

 Niveles de lactato cada 1 a 4 
hrs durante las primeras 24 
horas, luego ajustando según 
evolución clínica y laboratorio.

Hemograma Grupo/Rh/pruebas 
compatibilidad

Cultivos GSA

Niveles de lactato ELP, Ca, Mg  y 
función renal 



TRATAMIENTO:  1. SOPORTE GENERAL

Montasser M., Patel N. Paediatrics and Child Health. 31.10.1016/j.paed.2020.10.005.  
M. Fuloria, J.L. Aschner.  Seminars in Fetal & Neonatal Medicine 22 (2017) 220e226 

Tratar causa 
subyacente Ej. 

sepsis  ATB, SDR 
VMI, 

hiperviscosidad

Optimizar sedación: 
fentanyl, midazolam, 

precedex

Optimizar ELP, Ca y 
Mg

Optimizar la 
ventilación

NormoT°- oxemia-
pH-glicemia

Apoyo nutricional 
óptimo

Evitar estrés: ruido, 
procedimientos, luz  

Evitar acidosis: 
induce 

vasoconstricción 
pulmonar

Objetivo: tratamiento de RVP elevada…



TRATAMIENTO: 2. ÁCIDO BASE

 Pautas de expertos en HTPP 
recomiendan un pH 7.25 a 7.3.

 Considerar bicarbonato de 
sodio para mejorar 
agresivamente el pH <7.2 
(particularmente con disfunción 
cardíaca)  1 a 2 mEq/kg 
durante 60 min.

Ball et al. Am J Perinatol. 2022 Jan 11.

“Normalizar el pH para optimizar la vasodilatación pulmonar y la función cardíaca”...

 ↓ RVP, pero ↓ el suministro de 
O2 a los tejidos, altera la 
perfusión cerebral y se asocia 
con pérdida de la audición y 
peores resultados del desarrollo 
neurológico. Sin estudios sobre los objetivos 

óptimos de pH para el manejo 
de la HTPP… estudios animales 
sugieren que pH <7.25 produce 
una vasoconstricción pulmonar 

significativa.



TRATAMIENTO:  3. ELP, CA, MG

 Normalizar los electrolitos específicos del corazón para optimizar la función cardíaca. 

Ball et al. Am J Perinatol. 2022 Jan 11.

Calcio 

Mantener Ca iónico >4 a 
4,8 mg/dl.
Hipocalcemia: gluconato de 
calcio 100 a 200 
mg/kg/dosis durante 10 min 
por vía central con 
monitor. 

Magnesio 

Mantener Magnesio >2,0 
mg/dl. 

Hipomagnesemia: Sulfato 
de magnesio 50 mg/kg/dosis 
durante 2 hrs por VVC. 

Potasio

Potasio >3 mmol/L. 

Hipopotasemia: 0,3 y 1,0 
mEq/kg, teniendo cuidado 
con la reposición hasta que 
la diuresis estable.



TRATAMIENTO:  
4. OXÍGENO 

 Primera línea de tratamiento: Evitar la hipoxia o hiperoxia. 

 El oxígeno es un vasodilatador pulmonar potente, pero puede ser perjudicial en 
exceso por  ↑ ROS, lo que puede hacer que otros vasodilatadores como el iNO
sean ineficaces.

 Mecanismo acción: Mejora la liberación de NO del endotelio.

Ball et al. Am J Perinatol. 2022 Jan 11.

Sharma et al.  Clin Perinatol 49 (2022) 103–125 

Se recomienda mantener SatO2 
preductal > 92-97% con niveles 
de PaO2 entre 60 y 90 mm Hg.

Target pCO2 45-60, pH >7,25 y 
láctico < 5 mmol/L.

European pulmonary vascular disease network AHA, American Heart Association; ATS, American Thoracic Society



TRATAMIENTO:  5. VMI  

 Volumen pulmonar y RVP: 

 Objetivo es la inflación optima (9 EIC) 
evitando la atelectasia y la hiperinflación: 
ambos extremos pueden aumentar la RVP.

 Estrategias de ventilación gentiles con 
hipercapnia permisiva (pH>7,2): asegurar 
expansión pulmonar adecuada y limitar el VILI.

 Ninguna modalidad de ventilación es 
superior, se debe considerar el reclutamiento 
pulmonar con VAFO en: SDR, neumonía congénita 
o SAM  ↓ ECMO y ↑ respuesta de iNO de 
manera más efectiva que la ventilación 
convencional.

Montasser M., Patel N. Paediatrics and Child Health. 31.10.1016/j.paed.2020.10.005.  

Ball et al. Am J Perinatol. 2022 Jan 11.

Parámetros máximos VMI 
convencional: 

PEEP de 10 cmH2O y PIM de 
25 a 28 cmH2O 

(recomendación de expertos). 

M. Fuloria, J.L. Aschner.  Seminars in Fetal & Neonatal Medicine 22 (2017) 220e226 



Ball et al. Am J Perinatol. 2022 Jan 11

TRATAMIENTO: 6. SURFACTANTE 

M. Fuloria, J.L. Aschner.  Seminars in Fetal & Neonatal Medicine 22 (2017) 220e226 

 La deficiencia o inactivación del 
tensioactivo se observa en SDR, 
SAM, neumonía y hemorragia 
pulmonar (una vez que se haya 
controlado el sangrado). 

 La administración temprana de 
surfactante y el reclutamiento 
pulmonar óptimo se asocian con 
mejores resultados y un menor 
riesgo de ECMO o muerte.



TRATAMIENTO FARMACOLÓGICO ESPECÍFICO HTPP

D. Sankaran and S. Lakshminrusimha. Seminars in Fetal and Neonatal Medicine 27 (2022) 101381 



Montasser M., Patel N. Paediatrics and Child Health. 31.10.1016/j.paed.2020.10.005.  

ALGORITMO TRATAMIENTO FARMACOLÓGICO

2020



Sharma et al.  Clin Perinatol 49 (2022) 103–125 

ALGORITMO 
TRATAMIENTO

2022



TRATAMIENTO: 7. SOPORTE CARDIOVASCULAR

Ball et al. Am J Perinatol. 2022 Jan 11.

 Históricamente, la hipertensión 
farmacológica para generar una PA 
sistémica > PAP se utilizaba para revertir 
la derivación ductal de D° a izquierda 
asociada con la HTPP de izquierda a D°

 Si bien lograr una RVS >RVP puede 
mejorar temporalmente las 
saturaciones, tiene un impacto negativo 
la función y el GC, altera la perfusión 
tisular y contribuye a la acidosis láctica. 

Sin estudios sobre PA objetivo para manejo HTPP:  PAM 45 a 55 mmHg RNT y según EG en RNPT. 

 Reanimación con líquidos:  uso con 
precaución máx.10 ml/kg puede 
exacerbar ICC derecha. 

 El mecanismo de hipoperfusión en 
HTPP suele ser un GC inadecuado o 
una vasorregulación sistémica alterada, 
en lugar de hipovolemia verdadera. 

 Son un puente para establecer un 
soporte inotrópico y vasopresor. 



 VASOPRESINA: efectos puros sobre la 
PA sin aumentos en la FC o RVP. 

 EPINEFRINA: 1° línea soporte PA en 
HTPP. 

 0,1 μg/kg/min  estimula receptores 
β, ↑ GC a por el ↑ FC y VS. 

0,02– 0,1 ug/Kg/min >0,1 ug/Kg/min

Receptores β1 –β2 Ⲁ 1

Contractilidad ++ ++

FC ++ ++

PA + ++

RVS ▼ ▲+++

Inótropo, Cronótropo y 
Broncodilatador

Vasocontrictor

Presentación: 
1mg /1 mL

Elsayed Y., Abdul Wahab MG. Eur J Pediatr. 2022 Mar;181(3):1277-1291.

0,05-0,2 ug/kg/min

Ball et al. Am J Perinatol. 2022 Jan 11.

TRATAMIENTO: 7. DVA

acidosis láctica iatrogénica.



TRATAMIENTO: 7. DVA: MILRINONA  

 Mecanismo acción: a trasvés de la inhibición de fosfodiesterasa 3, evita la descomposición del AMPc en 
células del músculo liso arterial pulmonar y actúa directamente sobre el miocardio para mejorar la función 
diastólica (lusitrópica) y sistólica. 

Montasser M., Patel N. Paediatrics and Child Health. 31.10.1016/j.paed.2020.10.005  
Martinho S, Ada ̃o R,  et al. Front Pediatr. 2020 Jul 24;8:342

 Usos:  útil en HTPP 
asociada con la disfunción 
cardíaca. 

 RAM: hipotensión. 

 Dosis: 0,33-0,75 ug/kg/min.

Ball et al. Am J Perinatol. 2022 Jan 11.



TRATAMIENTO: 7. DVA: MILRINONA

 Introducción

Qasim A, Jain SK. Neoreviews. 2020 Mar;21(3):e165-e178.



TRATAMIENTO: 8. NO INHALADO

 Mecanismo acción: Generado dentro de las células endoteliales pulmonares, se difunde a 
las células del músculo liso, ↑[cGMP]  vasodilatación pulmonar.

 iNO se distribuye preferentemente en segmentos ventilados: optimiza relación V/Q.  

 Usos: si ecocardiografía HTP y PAP ↑, sin disfunción VI, especialmente IOX >15-20.

 Disminuye progresión HTP, ↓ necesidad ECMO / muerte v/s inicio en IOX> 20. 

 Dosis: 

 Inicio con 20 ppm  Destete iNO si mejora oxigenación: 20/ 10/ 5/ 4/ 3/ 2/ 1/0.5/off

*Importante reducir FiO2 antes de reducir la dosis de ONi. 

Montasser M., Patel N. Paediatrics and Child Health. 31.10.1016/j.paed.2020.10.005  
Martinho S, Ada ̃o R,  et al. Front Pediatr. 2020 Jul 24;8:342



TRATAMIENTO SINÉRGICO HTPP

Qasim A, Jain SK. Neoreviews. 2020 Mar;21(3):e165-e178.



TRATAMIENTO: 9. SILDENAFIL 

 Mecanismo de acción: inhibidor de fosfodiesterasa-5, que evita la descomposición del 
GMPc y además potencia el efecto del NO endógeno o exógeno. 

Montasser M., Patel N. Paediatrics and Child Health. 31.10.1016/j.paed.2020.10.005  
Martinho S, Ada ̃o R,  et al. Front Pediatr. 2020 Jul 24;8:342

 Indicaciones: HTPP con 
hipoxemia severa refractaria iNO o 
cuando no se dispone iNO, 
especialmente con IOX >25.

 RAM: hipotensión  uso con 
precaución en hipotensos por su 
acción vasodilatadora sistémica. 



TRATAMIENTO: 9. SILDENAFIL 

Zhenyu Li, Xiaoming Lv, et al. Transl Pediatr 2021;10(4):998-1007 



TRATAMIENTO: 10. CORTICOIDES

M. Fuloria, J.L. Aschner.  Seminars in Fetal & Neonatal Medicine 22 (2017) 220e226 

 Mecanismo acción: mejor oxigenación, efecto vasopresor, atenúa el estrés oxidativo y ↑ cGMP. 

 Usos: potentes propiedades antiinflamatorias beneficiosas en SAM, EPA, vasoconstricción pulmonar e inflamación. 

 Dosis hidrocortisona: 1 a 2 mg/kg, seguida de 1 mg/kg cada 6 hrs. 

Ball et al. Am J Perinatol. 2022 Jan 11
Martinho S, Ada ̃o R,  et al. Front Pediatr. 2020 Jul 24;8:342



TRATAMIENTO: 11. BOSENTAN 

 Bloqueador receptor endotelina 1, 
con una acción teórica como 
vasodilatador pulmonar. 

 Dosis: Oral: 1–2 mg/kg dos 
veces al día

 Ensayo multicéntrico, 
aleatorizado, doble ciego y 
controlado con placebo no 
demostró beneficio adicional al 
ONi en RNT con insuficiencia 
respiratoria hipóxica. 

Montasser M., Patel N. Paediatrics and Child Health. 31.10.1016/j.paed.2020.10.005  
Martinho S, Ada ̃o R,  et al. Front Pediatr. 2020 Jul 24;8:342



TRATAMIENTO HTTP REFRACTARIA 

Fortas, F., Di Nardo, M., Yousef, N. et al. Eur J Pediatr 180, 2379–2387 (2021) 



TRATAMIENTO HTTP REFRACTARIA 

Fortas, F., Di Nardo, M., Yousef, N. et al. Eur J Pediatr 180, 2379–2387 (2021) 



TRATAMIENTO: 12. ECMO

 En HTPP asociada con insuficiencia 
respiratoria hipóxica (sin anomalías 
pulmonares estructurales), el ECMO se 
asocia con excelentes resultados (supervivencia 
>90%). 

 Indicación: 

 IOX >40 x4-6 hrs

 IOX >25-30 x 12-24 hrs a pesar de 
optimización médico.

 HTPP severa refractaria iNO asociado a 
optimización función cardiorrespiratoria.

 Resistencia vasopresores con hipotensión o 
acidosis láctica.

 Riesgos ECMO: hemorragias asociadas a la 
anticoagulación.

Montasser M., Patel N. Paediatrics and Child Health. 31.10.1016/j.paed.2020.10.005.  
Ball et al. Am J Perinatol. 2022 Jan 11.

Apoyo exógeno de la función respiratoria (veno-venoso) o cardiorrespiratoria (veno-arterial). 



TRATAMIENTO

Ball et al. Am J Perinatol. 2022 Jan 11.



TRATAMIENTO

Ball et al. Am J Perinatol. 2022 Jan 11.



CONCLUSIONES 

 El fracaso de la transición cardiopulmonar fetal-neonatal al nacer da como resultado 
hipertensión pulmonar persistente del recién nacido.

 Se caracteriza por una elevación sostenida de la resistencia vascular pulmonar. 

 Los objetivos generales del tratamiento incluyen optimizar la oxigenación al tiempo que 
se minimizan las lesiones pulmonares relacionados con el tratamiento. 

 La optimización del reclutamiento pulmonar, el uso juicioso de oxígeno y la 
administración de surfactante en lactantes con enfermedad pulmonar parenquimatosa 
son los pilares de la terapia. 

 iNO es la única terapia aprobada por FDA, sin embargo 1/3 no responde iNO.

 Se debe considerar la milrinona en presencia de disfunción ventricular, especialmente si 
se asocia con presión alta en la aurícula izquierda, y en combinación con iNO para 
promover la vasodilatación y proporcionar sinergia.

 La ecocardiografía es fundamental para descartar cardiopatías congénitas cianóticas en 
RN sospechoso de tener HTP, antes de la consideración de terapias vasodilatadoras.
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