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1. ABREVIATURAS

AF: Actividad fisica.

ANA: anticuerpo antinuclear.

BMPR2: gen del receptor 2 de la proteina morfogenética 0sea.
CMLVP: células del musculo liso vascular pulmonar.
DLco: difusién pulmonar de monéxido de carbono.

ECG: Electrocardiograma.

EC: Expediente clinico

ECO: Ecocardiograma

ET-1: endotelina 1.

FDE-5: Inhibidores de la fosfodiesterasa-5.

FEV1: volumen espiratorio forzado en el primer segundo.
FVC: capacidad vital forzada.

GC: Gasto cardiaco.

HP: Hipertensién Pulmonar.

HAP: Hipertension Arterial Pulmonar.

HAPI: hipertensién arterial pulmonar idiopatica.

HG: Hospital General.

ICCD: Insuficiencia Cardiaca Congestiva Derecha.

LVP: lecho vascular pulmonar.

mmHg: milimetros de Mercurio.

MRC: British Medical Research Council.

NIH: National Institute of Health.

NO: éxido nitrico.

NSS: nimero de seguridad social.

PAD: presion auricular derecha.

PAPm: presion media en la arteria pulmonar.

PSAP: presion sistolica arterial pulmonar.

RX: Radiografia.

SAHOS: Sindrome de apnea hipoapnea obstructiva del suefio.

TC: Tomografia Computada



TEPC: Enfermedad tromboembdlica cronica.
TGF: factores B transformadores del crecimiento.
TLC: capacidad vital total.

Tx: Tratamiento.

TxA2: tromboxano A2.

UMAE: Unidad Médica de Alta Especialidad.
VD: ventriculo derecho

VI: ventriculo izquierdo

VIH: Virus de inmunodeficiencia humana.
VIP: Péptido intestinal vasoactivo.

WHO: Organizacion Mundial de la Salud.

5-HT: serotonina.



2. RESUMEN

TITULO: “Causas de exacerbaciéon pulmonar en pacientes con diagnéstico de
Hipertension arterial pulmonar, en pacientes que se hospitalizaron en el
servicio de Neumologia Pediatrica de la Unidad Médica de Alta Especialidad
Hospital General, del Centro Médico Nacional La Raza, IMSS.”

Palabras clave: Hipertension arterial pulmonar, exacerbacion pulmonar, sildenafil,
oxigeno.

Introduccion: La hipertension pulmonar se define como el incremento de la presion
en la arteria pulmonar. Por consenso se considera que existe HAP cuando la presion
media en la arteria pulmonar es igual o superior a 25 mmHg e reposo, o a 30 mmHg
durante la realizacion de ejercicio. Es una enfermedad infrecuente, con incidencia
de 1 a 2 casos por millon de habitantes al afio, sin embargo con una alta tasa de
mortalidad. EI manejo de la HAP debe ser siempre individualizado y se puede dividir
e medidas generales, tratamiento convencional, tratamiento especifico con
prostanoides, antagonistas de endotelina, inhibidores de fosfodiesterasa-5. Por
ultimo esta el tratamiento no farmacolégico con septostomia auricular y trasplante
pulmonar para casos especificos. Es importante que cada caso se individualice y
de ser necesario utilizar terapias combinadas. Las principales complicaciones
descritas que incrementan la morbilidad y mortalidad son cardiacas, y a pesar de
que en la literatura se enumeran algunas de las complicaciones respiratorias, o se
cuenta con un estudio especifico que nos indique cuales con las causas de
exacerbaciones respiratorias que incrementan la morbi-mortalidad de la poblacién,
motivo de la importancia de este estudio, ya que dara pauta a nuevas
investigaciones y medidas de prevencion para asi mejorar la sobrevida de estos
pacientes.

Justificacién: Dentro de los pacientes hospitalizados en el servicio de neumologia
pediatrica, que con mas frecuencia vemos, se encuentran los pacientes con
hipertension pulmonar, de los cuales desconocemos con certeza cuales son las
causas, por las que se hospitalizan de forma aguda, por causa respiratoria, por lo
gue consideramos necesario investigar las causas mas frecuentes de

descompensacion respiratoria en estos pacientes. Esto ayudara a educar y tomar



medidas adecuadas en sefiales de alarma, atencién oportuna, para evitar estos
ingresos, con esto trataremos de mejorar calidad de vida del paciente y su familia,
asi como disminuir los costos hospitalarios que generan estos ingresos. Evitando
ingresos hospitalarios ayudariamos al mismo tiempo, evitar mayor dafio pulmonar,
y asi evitariamos incremento de factores de riesgo que contribuyen a mayor
hipertension pulmonar.

Objetivo: Identificar cuales son las principales causas de exacerbacion respiratoria,
en pacientes con hipertension arterial pulmonar, en pacientes que se hospitalizaron
en el servicio de Neumologia Pediatrica de la unidad médica de alta especialidad
Hospital General, del Centro Médico Nacional “La Raza”, IMSS”.

Material y Métodos: Se buscaron ingresos del periodo del 1° de Enero del 2012 al
31 de Diciembre del 2014, se seleccionaron los pacientes que ingresaron por
exacerbacion respiratoria, con antecedente de hipertensién pulmonar, al servicio de
Neumologia Pediatrica. Resultados: La principal causa de exacerbacion pulmonar
con un total de 30 (73%) casos fueron causada por neumonia, seguidas de edema
agudo pulmonar con un total de 9 casos (22%), se reportd 1 (3%) caso de cor
pulmonale y 1 (2%) caso de traqueobronquitis. Conclusiones: La causa mas
comun de exacerbacion pulmonar es la neumonia (73%). Es mas comun en
hombres que en mujeres. Las principales comorbilidades asociadas son

desnutricion, ERGE, alteracion de la mecanica de degluciéon e inmunodeficiencias.



3. INTRODUCCION

La hipertension pulmonar se define como el incremento de la presion en la
arteria pulmonar. Por consenso se considera que existe HAP cuando la presion
media en la arteria pulmonar es igual o superior a 25 mmHg e reposo, o a 30 mmHg
durante la realizacién de ejercicio. Es una enfermedad infrecuente, con incidencia
de 1 a 2 casos por millon de habitantes al afio, sin embargo con una alta tasa de

mortalidad.

LA HP puede presentarse en distintos procesos clinicos o enfermedades que,
de acuerdo con la clasificacion actual, se agrupan e 5 clases o categorias: | arterial
(Hipertensién arterial pulmonar); Il asociada a enfermedad cardiaca izquierda; I
asociada a enfermedad respiratoria y/o hipoxemia; IV. Secundaria a enfermedad
tromboembodlica, y V. grupo miscelaneo. Las enfermedades que se agrupan en las
diferentes categorias comparten similitudes en los mecanismos fisiopatologicos, la

presentacion clinica y las opciones terapéuticas.

Las principales manifestaciones clinicas van de acuerdo a la edad de
presentacion, no existen datos especificos. El principal sintoma es la disnea, otros
incluyen: cansancio, debilidad, angina -por isquemia del ventriculo derecho (VD) -,
sincope, distension abdominal, edema periférico, hemoptisis y dolor pleuritico.
Durante la exploracion fisica de los campos pulmonares se pueden encontrar
estertores y sibilancias, pero es el examen cardiaco el que nos brinda mas
informacion con un segundo ruido pulmonar aumentado, puede aparecer un soplo
de insuficiencia tricuspidea, asi como un tercer ruido derecho que es indicativo de
ICCD avanzada e indica mal prondstico. La Ingurgitacién yugular, conjuntamente
con hepatomegalia y edema periférico son signos de ICCD, que es un evento tardio

en los nifios pequefios.

El diagnostico se debe sospechar con los sintomas ya descritos y ante
pacientes con factores de riesgo, para posteriormente realizar electrocardiograma
(ECG), radiografia (RX) de torax, para después confirmar el diagnéstico con
ecocardiograma y cateterismo cardiaco, siento este ultimo el método de eleccion

para completar el estudio hemodinamico y seleccionar la opcion terapéutica. Se



requiere en segunda instancia para complementacion diagnostica una serie de
estudios como pruebas de funcidn respiratoria y gasometria arterial, una
gammagrafia pulmonar y/o Tomografia Computada (TC) helicoidal, y serologia. En
esta ultima, hay que estudiar la funcion hepatica y tiroidea, el anticuerpo antinuclear

(ANA), y la posible existencia de infeccion por VIH.

El manejo de la HAP debe ser siempre individualizado y se puede dividir e
medidas generales que incluye: ejercicio fisico, evitar grados leves de hipoxia
hipobarica, inmunizacion para influenza y neumococo; tratamiento convencional
que incluye: oxigenoterapia continua domiciliaria, diuréticos, digoxina, calcio
antagonistas; tratamiento especifico con prostanoides, antagonistas de endotelina,
inhibidores de fosfodiesterasa-5. Por ultimo esta el tratamiento no farmacolégico
con septostomia auricular y trasplante pulmonar para casos especificos. Es
importante que cada caso se individualice y de ser necesario utilizar terapias

combinadas.

Las principales complicaciones descritas que incrementan la morbilidad y
mortalidad son cardiacas, y a pesar de que en la literatura se enumeran algunas de
las complicaciones respiratorias, o se cuenta con un estudio especifico que nos
indique cuales con las causas de exacerbaciones respiratorias que incrementan la
morbi-mortalidad de la poblacién, motivo de la importancia de este estudio, ya que
dara pauta a nuevas investigaciones y medidas de prevencion para asi mejorar la

sobrevida de estos pacientes.
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4. MARCO TEORICO

4.1 Definicion

La hipertension arterial pulmonar es un sindrome clinico-hemodinamico
caracterizado por el aumento de la presion arterial pulmonar y de las resistencias
vasculares del pulmon. Puede causar insuficiencia ventricular derecha e incluso la
muerte. La HAP en nifios es una enfermedad rara y peligrosa, que conduce a una

alta tasa de mortalidad. ?!

Existen 2 definiciones de HAP, 1)European Society of Cardiology y 2)National
Institute of Health (NIH) de EUA, nuestro trabajo tomo en cuenta la dltima, que
define ala HAP como el aumento de la presion media en la arteria pulmonar (PAPmM)

> 25 mmHg en reposo, o 30 mmHg durante el ejercicio.?34
4.2 Epidemiologia

La HAP es una enfermedad infrecuente, con incidencia de 1 a 2 casos por
millon de habitantes al afio. La prevalencia de la HAP idiopatica y hereditaria en
nifios se estimé en >2.2 casos por millén y la prevalencia global de la HAP fue de
>3.7 casos por millén. Aunque existe poca informacién en nifios, la distribucion es
completamente diferente a la referida en adultos con una clara dominancia de casos
idiopaticos en un 34 a 40%° y asociados a cardiopatia congénita de 15 a 52%,5"

predominando en mujeres y asociadas a neumopatias en 13%."!

4.3 Clasificacion de la HAPS

1 Hipertension arterial pulmonar
1.1 Idiopética
1.2 Hereditaria
1.2.1. BMPR2
1.2.2. ALK1, endoglina, SMAD9, CAV1, KCNK3
1.2.3. Desconocida
1.3. Inducida por farmacos o toxicos
1.4 Asociada a
1.4.1. Enfermedades del tejido conectivo
1.4.2. Infeccién por el virus de la inmunodeficiencia humana
1.4.3. Hipertension portal
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1.4.4. Cardiopatias congénitas

1.4.5. Esquistosomiasis
1. Enfermedad venooclusiva pulmonar y/o Hemangiomatosis capilar
pulmonar
2. Hipertension pulmonar con enfermedad cardiaca izquierda

2.1. Disfuncion sistolica

2.2. Disfuncion diastolica

2.3. Enfermedad valvular

2.4 Obstruccién congénita y/o adquirida de corazon izquierdo y
miocardiopatias congénitas
3. Hipertension pulmonar asociada a neumopatias y/o a hipoxemia

3.1. Enfermedad pulmonar obstructiva cronica

3.2. Neumopatias intersticiales

3.3. Otras neuropatias con patron mixto restrictivo y obstructivo

3.4. Trastornos respiratorios durante el suefio.

3.5. Hipoventilacion alveolar

3.6. Exposicion cronica a grandes alturas

3.7. Anomalias del desarrollo
4. Hipertension pulmonar tromboembodlica cronica
5. Hipertension pulmonar con mecanismos multifactoriales no claros

5.1. Trastornos hematoldgicos: anemia hemolitica cronica,
trastornos mieloproliferativos, esplenectomia

5.2. Trastornos sistémicos: Sarcoidosis, histiocitosis X,
linfangiomatosis,

leiomiomatosis, neurofibromatosis, vasculitis

5.3. Trastornos metabdlicos: enfermedades del depdsito del

glucégeno,
Enfermedad de Gaucher, trastornos tiroideos.

5.4. Otros: obstruccion tumoral, mediastinitis fibrosante, falla renal

cronica o Didlisis, HAP segmentaria

Independientemente del origen de la HAP, el resultado final es la proliferacién
y remodelacién del endotelio vascular que conduce a insuficiencia cardiaca
congestiva derecha (ICCD) hasta la muerte, los factores asociados a riesgo de

desarrollarla,® 19 son:

a) Drogas y toxinas: aminorex, fenfluramina, dexfenfluramina, aceite toxico,

anfetaminas, L-triptéfano, meta-anfetaminas, cocaina, agentes de
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guimioterapia, antidepresivos, anticonceptivos orales, estrégenos,
tabaquismo.

b) Condiciones médico-demograficas: género, hipertension sistémica,
obesidad

c) Enfermedades: infeccion por VIH, hipertension portal/hepatopatias,
colagenopatias con afectacion vascular, cortocircuitos sistémico-
pulmonares congénitos, enfermedades tiroideas, enfermedades
hematoldgicas como: asplenia secundaria a esplenectomia quirargica,
anemia falciforme, talasemia-p3, enfermedades cronicas
mieloproliferativas, enfermedades genéticas o metabdlicas raras:
enfermedad de depdsito de glucdégeno tipo 12 (Von Gierke), enfermedad

de gaucher, telangiectasia hemorragica hereditaria: Osler-Weber-Rendu).

4.4 Fisiopatologia

La enfermedad tiene una patogénesis multifactorial, donde concurren factores
genéticos que explican la susceptibilidad individual y factores exégenos
desencadenantes (factores de riesgo). Ademas, incluye varios procesos
bioquimicos y distintos tipos de células. El aumento de las resistencias vasculares
pulmonares esta relacionado con distintos mecanismos, tales como la
vasoconstriccion, el remodelado obstructivo de la pared de los vasos pulmonares,

inflamacioén y trombosis. !

Vasoconstriccion: Es uno de los primeros componentes del proceso de HAP.
Se debe a la funcion o expresion anormal de los canales de potasio en las células
del musculo liso y disfuncion endotelial. La disfuncién endotelial se expresa por un
desequilibrio entre la produccion de sustancias vasodilatadores como prostaciclina
y oxido nitrico (NO) y sustancias vasoconstrictoras como tromboxano A2 (TxA2) y
endotelina 1 (ET-1).!? La endotelina-1 (ET-1) es un potente vasoconstrictor
producido por el endotelio, incrementa los niveles de calcio en citosol y activando el
aparato contractil en la célula de musculo liso. Es un importante inductor de la

remodelacion vascular; produce hipertrofia de la media; proliferacion de fibroblastos
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(fibrosis); e incrementa la reaccion inflamatoria (aumenta la permeabilidad vascular,
la produccién de citoquinas y la quimiotaxis).!* La ET-1 tiene dos tipos de
receptores, el receptor ET-A y el ET-B. El ET-B va a tener dos localizaciones
diferentes: la célula de musculo liso y el endotelio vascular. La accion o el estimulo
de los receptores sobre la célula muscular lisa producen vasoconstriccion y
proliferacion. El estimulo sobre el receptor de la célula endotelial activa la sintesis
de 6xido nitrico y de prostaciclina produciendo vasodilatacion. El efecto sobre los
receptores ET-A (que Unicamente se encuentran en la célula de musculo liso) es
vasoconstrictor y proliferativo. 1 Existe una mayor expresion de ET-1 en las células
del endotelio vascular pulmonar, sugiriendo que la produccion local de ET-1 puede
contribuir a la patogenia de la HAP. Los resultados de la terapia cronica con
antagonistas de los receptores de la ET-1 apoyan la relevancia de esta via en la

patogenia la HAP.4,15 16

Se han observado concentraciones plasméticas e inmunorreactividad
reducidas de péptido intestinal vasoactivo (VIP) en pacientes con HAP idiopéatica,
asi como elevacion de sus receptores especificos en el musculo liso de los vasos
arteriales pulmonares, lo que sugiere deficiencia de VIP, sustancia con actividad
vasodilatadora y antiproliferativa. Recientemente se ha demostrado que el VIP
inhalado produce vasodilatacion pulmonar en un reducido nimero de pacientes con
HAP.17

Remodelado vascular: El proceso afecta a todas las capas del vaso,
consisten en cambios proliferativos y obstructivos, que implican varios tipos de
células, proliferando la matriz extracelular (coldgeno, elastina, fibronectina y
tenascina). La angiopoyetina 1, un factor angiogénico esencial para el desarrollo
vascular pulmonar, esta hiperactivado en pacientes con HAP y se relaciona

directamente con la severidad de la enfermedad?8

Inflamacion: Las células inflamatorias estan presentes en todos los cambios
patolégicos de la HAP y las citocinas proinflamatorias estan elevadas en estos
pacientes. Sin embargo, todavia se precisan nuevos estudios para determinar su

relevancia.
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Trombosis: En la HAP la actividad de las plaquetas esta aumentada, con
incremento en la actividad de serotonina, inhibidor del plasmindgeno, TxA2 y
fibropéptido A y disminucion de los niveles de trombomodulina. Que conduce a un
estado protrombatico, formando trombos in situ tanto en la microcirculacion como
en las arterias pulmonares elasticas.’® Es dificil determinar si este estado
protrombético es primario o secundario, pero la trombosis contribuye a la progresion
de la enfermedad.

En la HAP los niveles de serotonina (5-HT) circulantes estan elevados,
mientras que los niveles intraplaquetarios estan bajos por liberacién de depositos.
La serotonina contribuye al remodelado vascular pulmonar tanto en modelos
clinicos como experimentales de HAP.?° Actualmente se estan investigando las
implicaciones del incremento en la expresion de varios receptores de la serotonina,

con actividad vasoconstrictora, en la HAP.21

Alteraciones genéticas: Aqui se han observado mutaciones del gen del
receptor 2 de la proteina morfogenética 6sea (BMPR2) gen que se encuentra en el
cromosoma 2g31%? y menos frecuente mutaciones en otros 2 miembro de la stper
familia de Factores 3 transformadores del crecimiento (TGF[): receptor de activinas
similar a la kinasa ALK-1 y endoglina, que se asocian con telangiectasia hereditaria
hemorragica y/o HAP severa.??> Mutaciones similares se han encontrado hasta en
26% de pacientes con HAP aparentemente esporadica en la mayoria de los casos
de HAP familiar, sin embargo sélo el 20% de los portadores de la mutacién genética
del BMPR2 manifiesta la enfermedad,?® por lo que es son precisos otros

mecanismos adicionales para el desarrollo de la misma.

Los factores implicados en la patogenia deben considerarse en conjunto,
considerando el desequilibrio entre estos factores vasoconstrictores, trombogénicos
y proinflamatorios, en contraposicibn con mecanismos anticoagulantes,
antimitoticos y vasodilatadores, como causa de origen y mantenimiento de procesos

patol6gicos que condicionan la HAP.2225.26
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4.5 Manifestaciones Clinicas

Los sintomas de la HAP en los nifios son inespecificos y pueden ser diferentes
de los adultos. En los lactantes se puede manifestar con signos de bajo gasto
cardiaco tales como cansancio en las tomas, vomitos, retraso pondoestatural,
taquipnea, taquicardia e irritabilidad. La presencia de sincopes a esta edad puede
simular convulsiones y en casos mas graves una muerte subita. Los lactantes y
nifios mayores con un foramen oral permeable pueden presentar cianosis por corto

circuito derecha-izquierda.

En los niflos mayores los sintomas mas frecuentes son el cansancio facil y la
disnea de esfuerzo, y ocasionalmente el dolor toracico. La aparicion de sincopes

con el esfuerzo es mas frecuente en nifios que en adultos.?’

Durante la exploracion fisica de los campos pulmonares se pueden encontrar
estertores y sibilancias, pero es el examen cardiaco el que nos brinda mas
informaciéon con un segundo ruido pulmonar aumentado, que generalmente se
desdobla con respecto al segundo ruido aodrtico, puede aparecer un soplo de
insuficiencia tricuspidea que aumenta en la inspiracion a medida que el ventriculo
derecho se dilata, asi como un tercer ruido derecho que es indicativo de ICCD
avanzada e indica mal prondstico. La Ingurgitacion yugular, conjuntamente con
hepatomegalia y edema periférico son signos de ICCD, que es un evento tardio en

los nifios pequefios.

Uno de los sintomas mas limitantes para el paciente es la disnea, secundaria
a la incapacidad de incrementar el flujo sanguineo pulmonar con el ejercicio,
multiples escalas evallan la percepcion del individuo. Las mas utilizadas son la de
Borg y la MRC (British Medical Research Council). La escala de Borg (tabla 2) se
utiliza durante la valoracion con pruebas de ejercicio (caminata de 6 minutos) y

permite estimar la percepcion de disnea.?®
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Tabla 2. Escala de disnea de Borg.

GRADO]  “oaciente
| 0 | Sindisnea |
| 0,5 I Muy, muy leve |
| 1 I Muy leve |
| 2 H Leve |
E | Moderada |
| 4 I Algo severa |
| 5 || Severa |
L 6 | |
| 7 | Muy severa |
L8 | |

9 ] _Muy, muy severa (casi

maxima)

| 10 I Maxima disnea |

Asi mismo, en todo paciente con HAP se deben realizar determinaciones de

clase funcional y capacidad de ejercicio ya que son marcadores importantes de

gravedad, respuesta a la terapia y progresion. La clasificacion mas usada es la de

la New York Heart Association, adaptada por la Organizacién Mundial de la Salud

[WHO] para la HAP basada en la relacion entre los sintomas y el esfuerzo requerido

para provocarlos.

Clasificacion NYHA/WHO (tabla 3)

Clase |

Pacientes con HAP que no produce limitacion de la
actividad fisica (AF). La AF ordinaria no causa disnea,
fatiga, dolor toracico ni episodios presincopales.

Clase

Pacientes con HAP que produce una ligera limitaciéon de la
AF. Los pacientes estan confortables en reposo. La AF
ordinaria causa disnea, fatiga, dolor toracico o episodios
presincopales.

Clase
I

Pacientes con hipertension pulmonar que produce una
marcada limitacibn de la AF. Los pacientes estan
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confortables en reposo. La AF, incluso menor de la
ordinaria, causa disnea, fatiga, dolor toracico o episodios
presincopales.

Clase | Pacientes con hipertensiéon pulmonar con incapacidad
A\ para llevar a cabo cualquier AF. Los pacientes manifiestan
signos de ICCD. Puede presentarse disnea y/o fatiga
incluso en reposo. La sensacion de malestar aumenta con
cualquier AF.

4.6 Diagnostico

El proceso de evaluacion de un paciente con sospecha de HAP requiere una
serie de investigaciones destinadas a confirmar el diagndstico, aclarar el grupo
clinico de HAP y de la etiologia especifica dentro de la clasificacién, evaluar el

deterioro funcional y hemodinamico.?®

El primer paso es “sospechar” con los sintomas ya descritos y posteriormente
realizar: electrocardiograma (ECG), radiografia (RX) de torax, para después

confirmar el diagndstico con ecocardiograma y cateterismo cardiaco.

Realizado el diagnéstico hay que caracterizar la HAP. Para ello se utiliza una
serie de pruebas esenciales como son: pruebas de funcion respiratoria y gasometria
arterial, una gammagrafia pulmonar y/o Tomografia Computada (TC) helicoidal, y
serologia. En esta dltima, hay que estudiar la funcién hepatica y tiroidea, el
anticuerpo antinuclear (ANA), y la posible existencia de infeccién por VIH. Otras
pruebas adicionales son: TC de alta resolucién (para descartar enfermedad
venooclusiva y/ o hemangiomatosis), angiografia y polisomnografia si se sospecha
un SAHOS (sindrome de apnea hipoapnea obstructiva del suefio). El cateterismo
cardiaco sigue siendo el método de eleccion para completar el estudio

hemodinamico y seleccionar la opcion terapéutica optima.

ECG: Es un método no invasivo, pero su papel en el diagndstico de la HP es
limitado, puede mostrar diferentes patrones eléctricos, que dependeran de la
evolucion de la enfermedad y cambios cardiacos secundarios, de 13% a 20% de los

casos con HAP grave el ECG no muestra alteraciones, hallazgos comunes son
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desviacion del eje eléctrico a la derecha, crecimiento auricular derecho, e hipertrofia
del ventriculo derecho, con una sensibilidad del 73% y 55%, y especificidad del 70%

para ambos.3°

Rx de torax: Las alteraciones frecuentemente se encuentran en el corazon.
El ventriculo derecho estd aumentado, el tronco pulmonar engrosado y la trama
parahiliar tiene un franco contraste con la periferia del pulmon. La radiografia de
térax también puede indicar procesos que contribuyen a la etiologia de la HAP, por
ejemplo la escoliosis que nos orienta a enfermedad pulmonar restrictiva, congestion
pulmonar que sugiere enfermedad venosa pulmonar, o derrames que pueden ser
parte de una cardiopatia congénita o enfermedad tromboembolica crénica. Sin
embargo la ausencia de anormalidades en la radiografia de térax no excluye el

diagnéstico de la hipertensiéon pulmonar. 3!

Ecocardiografia: El ecocardiograma bidimensional con Doppler color es el
estudio no invasivo de eleccién, cuenta con una sensibilidad y especificidad para
determinar la presencia de HP que varia de 79% a 100% y 60% a 98%
respectivamente, permite determinar la funcion ventricular, el desempefio de las
valvulas cardiacas, asi como obtener de la fraccidbn de expulsion del ventriculo
izquierdo (VI) y estimar la presion sistélica arterial pulmonar (PSAP), es posible
medir el grosor del VD como indice de hipertension del VD. Se puede estimar la
PSAP mediante la determinacion del flujo de regurgitacién a través de la valvula
tricuspidea o midiendo directamente la velocidad del flujo a través de la valvula
pulmonar por medio de ecocardiografia Doppler color continuo (ecuacion
modificada de Bernoulli) pudiéndose clasificar en leve, moderada o severa. La
ecocardiografia es un método atractivo para aquellos casos donde se requiere la
repeticion de cateterismo cardiaco derecho en el curso de la enfermedad y para
evaluar la respuesta a intervenciones terapéuticas de algunos pacientes. Permite
determinar el origen de la HAP en casos donde existe patologia del VI, disfuncién
sistolica o diastélica, anormalidad de valvulas adrtica o mitral, septum interauricular

o ventricular. 32
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Cateterismo cardiaco: En nifios con HAP confirma el diagndstico y asegura
gue las conclusiones de las pruebas no invasivas fueron completas y precisas, es
importante en pacientes que presentan evidencia de HAP moderada a severa, ya
que las variables hemodinamicas tienen importancia pronostica. La elevacion de la
presion auricular derecha (PAD) y PAPm, con un gasto cardiaco (GC) y saturacion

venosa central reducidos, son datos de mal prondstico.

El estudio hemodinamico diagnéstico debe acompanarse de la valoracion de
la respuesta vasodilatadora aguda, para lo cual se empleara uno de los agentes
recomendados (epoprostenol intravenoso, Oxido nitrico inhalado o adenosina
intravenosa). El resultado de la prueba vasodilatadora tiene importantes
implicaciones en el tratamiento y el prondstico. Se considera positiva cuando se
produce un descenso de la PAPm de cédmo minimo 10 mmHg, con un valor de

PAPm final igual o inferior a 40 mmHg, sin que se produzca descenso del GC.?

Espirometria: Su determinacion es importante para descartar la presencia de
enfermedad pulmonar o neuromuscular asociada. Con frecuencia, en pacientes con
HAP es normal, se ha encontrado un patrén de restriccion con disminucion de la
capacidad vital forzada (FVC) y total (TLC) en grado leve a moderado. También
puede presentarse una disminucion en el volumen espiratorio forzado en el primer
segundo (FEV1) o del flujo mesoespiratorio 25-75% como consecuencia de la
obstruccion de vias aéreas periféricas.®? En general la relacion FEV1/FVC es > 70%.
25 La prueba de difusion pulmonar de monéxido de carbono (DLco), con frecuencia
se encuentra comprometida en pacientes con HP y enfermedades pulmonares, no

asi en pacientes con HAPI.

Gasometria arterial: Estos pacientes generalmente tienen una disminucién
de la capacidad de difusion del monoéxido de carbono (DLCO) y una reduccion leve
de los volimenes pulmonares. La PaO2 suele ser normal o ligeramente disminuida

y la PaCO2 se encuentra disminuida por hiperventilacion alveolar.

Pruebas de ejercicio: Estas proporcionan informacion acerca de la relacion

de la ventilacion/ perfusion durante el ejercicio, metabolismo del oxigeno y su
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relacion con el intercambio de gases durante la actividad fisica; dichas

modificaciones en ocasiones no se observan durante el reposo.

Las pruebas utilizadas durante la practica clinica por orden de complejidad son
caminata en escalera, caminata de 2, 6 y 12 minutos, caminata Shuttle, estudio
cardiaco de estrés y prueba de ejercicio cardiopulmonar.

La prueba de caminata 6 minutos, se utiliza como un instrumento para
monitorizar la respuesta al tratamiento sin necesidad de invasion, por lo que debe
aplicarse desde el momento de la deteccion del caso y después de forma regular

para su seguimiento.3?

Gammagrama pulmonar ventilatorio-perfusorio: Tiene valor en el
diagndstico y para excluir enfermedad tromboembdlica crénica (TEPC). En HAP,
existen alteraciones de origen trombotico de la microcirculacion pulmonar, no
asociado a trombosis venosa de arterias segmentarias o subsegmentarias. La
TEPC tiene similitudes hemodinamicas con HAP, para la primera se cuenta con
tratamiento Correctivo potencial y es necesario descartarse, no asi para la segunda

gue sélo cuenta con tratamiento farmacoldgico a largo plazo.

Tomografia Computarizada (TC): Se indica en casos de HAP con
gammagrafia V/Q y defectos de perfusion segmentarios o subsegmentarios y

ventilacion normal.

Biometria hematica: Utilizada para diferenciar entre las consecuencias
hematoldgicas de la HAP y/o su asociacion a padecimientos hematol6gicos,

reumatolégicos, etc. que pudieran condicionar HAP.

Péptido cerebral natriurético: Los niveles plasmaticos del péptido cerebral
natriurético se utilizan como marcador diagnostico en la HAP asociada a neuropatia
cronica. Leutche et al, en pacientes con neumopatia intersticial difusa encontraron
niveles plasmaticos de 242 pg/ml en comparacion con 24 pg/ml en pacientes sin
HAP. Utilizando un valor de corte de 33 pg/ml, la sensibilidad y especificidad para

demostrar HAP grave fue de 100% y 89%. Ademas, los niveles del péptido cerebral
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natriurético elevados coexisten con el incremento de la resistencia vascular
pulmonar (RVP).3*

Acido Urico: Es posible observar hiperuricemia en los pacientes con HAP y
se correlaciona con las alteraciones hemodinamicas y la supervivencia. Su origen
no esté bien determinado. Los niveles séricos elevados de endotelinal, troponinas
y norepinefrina también se han correlacionado con disminucion en la

supervivencia.®

Biopsia Pulmonar: La clasificacion publicada en 1958 por Heath y Edwards

se reconoce Yy utiliza hasta hoy:

I. Hipertrofia de la capa media y pequefas arterias musculares
(particularmente arterias de pequefio calibre <200 ym, pacientes con
HAP idiopatica).

II. Proliferacion celular progresiva y engrosamiento de la capa intima con
disminucion de su calibre,

[1l.Oclusion progresiva con fibrosis de la intima,

IV. Dilatacién anormal de arterias musculares por atrofia de la media y
aparicion de lesiones plexiformes.

V. Adelgazamiento y fibrosis de la media superpuesto con numerosas
lesiones plexiformes y finalmente el grado

VI. Representado por necrosis fibrinoide

Sin embargo la biopsia pulmonar rara vez se justifica en la HAP, excepciones
son la sospecha de enfermedad pulmonar venoclusiva o hemangiomatosis capilar
pulmonar, sospecha de hipoplasia o displasia alveolar asociada a HAP persistente
del neonato y raramente en nifios con cardiopatia congénita compleja en las que

aun es posible operar.
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4.7 Tratamiento

El manejo de la HAP debera ser siempre individualizado y se puede dividir en
medidas generales, tratamiento convencional, tratamiento especifico y tratamiento

quirurgico.
Medidas Generales:

a) Ejercicio fisico puede aumentar la PAPm, asi que evite aquel que produzca
sintomas graves (sincope o presincope). El ejercicio aerébico suave y progresivo,

con una frecuencia de 4-5 dias a la semana, es recomendable.?

b) Evitar grados leves de hipoxia hipobarica que comienzan en altitudes
superiores a 2,800 m. En vuelos comerciales se aconseja el uso de oxigeno
suplementario si se realiza un viaje prolongado (> 2 h) o si hay insuficiencia

respiratoria.*

c) Infecciones pulmonares son mal toleradas, haciendo necesario un

diagnéstico y Tx. precoz. Se recomienda vacunacion para influenza y neumococo.2®

d) Deben evitarse farmacos alfa-adrenérgicos contenidos en algunos
aerosoles nasales, el uso de antinflamatorios no esteroideos deben emplearse con
moderacién, dado el riesgo de precipitar insuficiencia cardiaca, probablemente en

relacion con la vasoconstriccion renal y la inhibicion de las prostaglandinas.
Tratamiento Convencional

a) Oxigenoterapia continua domiciliaria: ElI oxigeno es un potente
vasodilatador pulmonar, debe prescribirse cuando haya insuficiencia respiratoria,

tratando de mantener una saturacion arterial de oxigeno superior al 90%.4

b) Diuréticos: Estan indicados para la reduccion de los signos y sintomas de

ICCD. La espironolactona esta especialmente recomendada.*

c) Digoxina: Utilice en casos de ICCD clinicamente evidente o fibrilacion

auricular.?
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d) Anticoagulantes orales: Se recomienda la anticoagulacion en pacientes con
HAP idiopética y formas asociadas, exceptuando hipertension pulmonar con varices
esofagicas. Nifios mayores deben recibir warfarina y mas jovenes se Tx. con
aspirina. Se recomienda mantener un cociente internacional normalizado (INR)
entre 1,5y 2,5. 4

e) Calcio antagonista: Su administracion cronica en dosis altas prolonga la
supervivencia de pacientes que presentan respuesta significativa en la prueba
vasodilatadora aguda. Los farmacos mas utilizados son diltiazem y nifedipino. La
eficacia de los antagonistas del calcio debe evaluarse cada 3-6 meses desde su
inicio. Se considera un tratamiento eficaz si la clase funcionales I o Il y la PSAP es
cercana a su valor normal. Si no se consiguen estos objetivos, esta indicado iniciar
tratamiento con farmacos especificos. No se recomienda el reto vasodilatador
agudo ni el Tx. a largo plazo con calcio antagonistas en pacientes con HAP asociada
a enfermedades de la colagena, cardiopatias congénitas o debida a otras etiologias.
No existe indicacion de Tx. con calcio antagonistas en el sindrome de Eisenmenger

y la hipertensién portopulmonar.*

Tratamiento Especifico

Prostanoides: Los pacientes con HAP presentan disminucion en los niveles

circulantes de prostaciclina y niveles elevados de tromboxano, su antagonista
fisiolégico. La prostaciclina, descubierta en 1976, es una sustancia vasodilatadora
y antiagregante, metabolito del &cido araquiddnico, producida en el endotelio. Los
derivados sintéticos de la prostaciclina son: Epoprostenol, Treprostinil, iloprost y

beraprost.3’

Antagonistas de endotelina: La endotelina-1 (ET-1) es un potente

vasoconstrictor producido por el endotelio, incrementa los niveles de calcio en
citosol y activando el aparato contractil en la célula de musculo liso.38 Dentro de los
medicamentos de este grupo se encuentran el bosentan (antagonista no selectivo)

y los medicamentos selectivos sitaxsentan (mas afin para el receptor ET-A que para
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el receptor ET-B) y ambrisentan *° (260 veces mas afin para el receptor ET-A que

para el receptor ET-B.)

Inhibidores de la fosfodiesterasa-5 (FDE-5): El 6xido nitrico en las células

musculares lisas de la pared vascular, activa la guanilciclasa que genera GMPc.
Este es un potente vasodilatador e inhibidor de la proliferacion celular sin embargo,
Su accion es muy breve, ya que rapidamente es degradado por la fosfodiesterasa
tipo-5. El citrato de sildenafil es un potente inhibidor selectivo de esta enzima
(ampliamente presente en el lecho vascular pulmonar) lo que incrementa los niveles
de GMPc, produciendo un efecto favorable en la circulacién pulmonar, *? fue el
primer farmaco de esta clase y es todavia el mas usado comunmente,
especialmente en nifios pequefios con HAP asociada a algun padecimiento de
base.!! Los principales efectos secundarios incluyen erecciones e hipotension
sistémica cuando se utilizan dosis altas. La dosis es de 0,5-1 mg / kg / dosis,

administrado tres a cuatro veces al dia, rara vez mas.
Tratamiento Combinado

Medicamentos como el epoprostenol, el treprostinil y el bosentan han
demostrado mejoria en la sobrevida de pacientes con HAP cuando se utilizan de
forma individual. Sin embargo, la mortalidad de la enfermedad sigue siendo elevada.
Por esta razdn, un esquema terapéutico basado en la combinacion de farmacos con
diferentes mecanismos de accidn podria obtener mejores resultados que la
monoterapia.*®,*! por ejemplo Bosentan combinado con prostanoides, Bosentan

combinado con sildenafil, Sildenafil combinado con prostanoides.
Tratamiento No Farmacoldgico

Septostomia auricular: Consiste en crear un cortocircuito derecha-izquierda a

travées de la fosa oval. Es un procedimiento paliativo que en general se utiliza como
puente al trasplante pulmonar. La septostomia descomprime el VD e incrementa la
precarga izquierda, mejorando el GC y el transporte tisular de oxigeno, a pesar del
descenso de la PaO2. Representa una alterativa viable para pacientes
seleccionados con HAP grave.
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Las indicaciones para el procedimiento incluyen: (1) Pacientes con HAP grave
clases IlI-1V, con sincope recurrente o insuficiencia cardiaca derecha, refractarios a
tratamiento médico. (2) Pacientes considerados para trasplante pulmonar, como

puente o tratamiento paliativo si no hay ninguna opcién alternativa.*

Trasplante pulmonar: El trasplante esta indicado en pacientes con HAP
sintomaticos con clase funcional Il avanzada y 1V de la NYHA, refractarios a los
tratamientos disponibles o en pacientes que continlan con deterioro clinico a pesar

de un manejo médico maximo. 3

La eleccion del tipo de procedimiento (unipulmonar, bipulmonar o
cardiopulmonar) depende de la enfermedad subyacente y de la situacion
hemodindmica. El procedimiento preferido es el trasplante bipulmonar, cuya
supervivencia actuarial a los 5 afios es del 50%. El trasplante cardiopulmonar esta
indicado cuando hay afectacion insuficiencia cardiaca grave, en lugar del trasplante

pulmonar aislado.

4.8 COMPLICACIONES

No existe en la literatura un estudio que determine las principales causas de
exacerbacion pulmonar por las que se hospitalizan los pacientes portadores de
hipertension arterial pulmonar, sin embargo, estan establecidas las principales
complicaciones de la HP que condicionan en la mayoria de los casos de ingresos
hospitalarios e incrementan la mortalidad, incluyen tanto causas cardiacas como

pulmonares.t®
Las complicaciones conocidas son:

1) Deterioro de la funcién del corazén derecho
2) Edema periférico

3) Derrame pleural

4) Edema pulmonar

5) Muerte subita

6) Trombosis
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7) Arritmias
8) Hemorragia pulmonar
9) Falla respiratoria

4.9 Prondstico

La tasa de supervivencia de tres afos estimada es de aproximadamente 41%
para al HP no tratada. Un meta-andlisis mostro una reduccién de la mortalidad del
43% en respuesta al tratamiento activo. El advenimiento de los vasodilatadores
pulmonares ha mejorado las perspectivas para los nifios. Los pacientes que no
responden a la terapia médica tienden a desarrollar insuficiencia cardiaca

progresiva del lado derecho si el trasplante no puede llevarse a cabo.

La morbilidad y mortalidad varian de acuerdo a la edad, el grado de
hipertension pulmonar y a respuesta a la terapia farmacoldgica. La muerte ocurre
como resultado tanto de la falla cardiaca derecha cronica como a sus arritmias

asociadas.*?
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5. JUSTIFICACION

Dentro de los pacientes hospitalizados en el servicio de neumologia pediatrica,
gue con mas frecuencia vemos, se encuentran los pacientes con hipertension
pulmonar, de los cuales desconocemos con certeza cuales son las causas, por las
que se hospitalizan de forma aguda, por causa respiratoria, por lo que se
investigaron las causas mas frecuentes de descompensacion respiratoria en estos

pacientes.

Esto nos ayuda a educar y tomar medidas adecuadas en sefales de alarma,
atencion oportuna, para evitar estos ingresos, con esto trataremos de mejorar
calidad de vida del paciente y su familia, asi como disminuir los costos hospitalarios

gue generan estos ingresos.

Evitando ingresos hospitalarios ayudariamos al mismo tiempo, evitar mayor
dafio pulmonar, y asi evitariamos incremento de factores de riesgo que contribuyen

a mayor hipertension pulmonar.
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6. PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

La hipertension pulmonar se define como el incremento de la presion en la
arteria pulmonar. Por consenso se considera que existe HAP cuando la presion
media en la arteria pulmonar es igual o superior a 25 mmHg en reposo, o a 30 mmHg
durante la realizacién de ejercicio. Es una enfermedad infrecuente, con incidencia
de 1 a 2 casos por millon de habitantes al afio, sin embargo con una alta tasa de

mortalidad.

Las enfermedades que se agrupan en las diferentes categorias comparten
similitudes en los mecanismos fisiopatologicos, la presentacion clinica y las

opciones terapéuticas.

El manejo de la HAP debe ser siempre individualizado y se puede dividir e
medidas generales que incluye: ejercicio fisico, evitar grados leves de hipoxia
hipobarica, inmunizacion para influenza y neumococo; tratamiento convencional
que incluye: oxigenoterapia continua domiciliaria, diuréticos, digoxina,
calcioantagonistas; tratamiento especifico con prostanoides, antagonistas de
endotelina, inhibidores de fosfodiesterasa-5. Por ultimo estd el tratamiento no
farmacoldgico con septostomia auricular y trasplante pulmonar para casos
especificos. Es importante que cada caso se individualice y de ser necesario utilizar
terapias combinadas.

Las principales complicaciones descritas que incrementan la morbilidad y
mortalidad son cardiacas, y a pesar de que en la literatura se enumeran algunas de
las complicaciones respiratorias, no se contaba con un estudio especifico que nos
indicara cuales son las causas de exacerbaciones respiratorias que incrementan la
morbi-mortalidad de la poblacién, motivo de la importancia de este estudio, ya que
nos da pauta a nuevas investigaciones y medidas de prevencion para asi mejorar

la sobrevida de estos pacientes.
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6.1 PREGUNTA DE INVESTIGACION:

¢, Cudles fueron las principales causas de exacerbacidon respiratoria, en
pacientes con hipertension arterial pulmonar, que ameritaron hospitalizacién en el
servicio de Neumologia Pediatrica de la unidad médica de alta especialidad Hospital

General, del Centro Médico Nacional “La Raza”, IMSS.”?.
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7. OBJETIVOS

7.1 OBJETIVO GENERAL

Identificar las principales causas de exacerbacion respiratoria, en pacientes
con hipertension pulmonar, que ameritaron hospitalizacion en el servicio de
Neumologia Pediatrica de la unidad médica de alta especialidad Hospital General,
del Centro Médico Nacional “La Raza”, IMSS”.

7.2 OBJETIVOS ESPECIFICOS

1. Establecer la frecuencia de hipertension pulmonar por género, en pacientes
que se hospitalizaron con antecedente de hipertension pulmonar.

2. Establecer la edad en la que mas exacerbaciones respiratorias existen en
pacientes con hipertension pulmonar.

3. ldentificar las principales enfermedades asociadas en pacientes con
hipertension pulmonar.

4. Identificar factores asociados a presentar exacerbaciones respiratorias en
pacientes con hipertension pulmonar.

5. ldentificar el grado de hipertension pulmonar, que presenta mayor niumero de

exacerbaciones respiratorias.
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8. HIPOTESIS

H1.

Las causas infecciosas son la principal causa de exacerbacion respiratoria, en

pacientes con Hipertension pulmonar.
HO.

Las causas infecciosas no son las principales causas de exacerbacion respiratoria

en pacientes con hipertensién pulmonar.
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9. MATERIAL Y METODO
9.1 TIPO DE ESTUDIO
9.1.1 Disefio del Estudio
Estudio Epidemioldgico, descriptivo.
Por el control de la maniobra: Observacional
Por la captacion de la informacion: Retrospectivo.
Por la medicién del fenémeno en el tiempo: Transversal

Serie de casos.

9.1.2. Limite de Espacio

Servicio de Neumologia Pediatrica UMAE Hospital General Centro Médico Nacional
La RAZA, IMSS.

9.1.3. Universo de Trabajo

Expedientes de pacientes del servicio de Neumologia Pediatrica de la UMAE
HGCMNR que se atendieron por exacerbacion respiratoria, con antecedentes de

hipertension pulmonar, del 1°. De Enero del 2012 al 31 de Diciembre de 2014.
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9.2. CRITERIOS DE SELECCION

9.2.1 Criterios de Inclusion
a) Pacientes del género femenino y masculino.
b) Pacientes con edades entre 0 a 16 afios.

c) Pacientes con diagndstico de que ingresan por exacerbacién respiratoria y tienen
antecedente de hipertension pulmonar, al servicio de Neumologia Pediatrica en el
periodo comprendido entre 1° de Enero de 2012 al 31 de Diciembre del 2014, que

se encuentre expediente en el archivo.

9.2.2 Criterios de Exclusién

a) Expedientes que se encuentren incompletos.
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9.3 TAMANO DE LA MUESTRA

Tamafio de La Muestra: No requiere, dado que se trata de un estudio
observacional y se incluiran todos los expedientes de los pacientes que cumplieron
con los criterios de seleccion, en el periodo determinado entre el 1° de Enero 2012
al 31 de Diciembre 2014.

9.4 METODOS:

A. Se obtuvieron ingresos del periodo del 1° de Enero del 2012 al 31 de
Diciembre del 2014, se seleccionaron los pacientes que ingresaron por
exacerbacion respiratoria, con antecedente de hipertension pulmonar, al
servicio de Neumologia Pediatrica.

B. Se realiz6 busqueda de expedientes de estos pacientes, para determinar a

través de los mismos, la busqueda de las causas de exacerbacion pulmonar.

Se lleno la hoja de captura de datos (Anexo 1).

Se analizaron los resultados.

Se presentaron en gréficas los resultados.

Se realizaron las conclusiones pertinentes de la investigacion

@ Mmoo

. Se imprimi6 se presenta como tesis para obtener el diploma Pediatria.
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9.5 ANALISIS ESTADISTICO
Andlisis Estadistico:

La estadistica descriptiva de acuerdo a los datos, se llevo a cabo mediante medidas
de tendencia central y de dispersion, para las variables numéricas se utilizé prueba

de X2 con correccion de yates.

La informacién se capturé en una base de datos de Excel 2003, y se utilizd el
paquete estadistico SPSS 14.0.1 para Windows (SPSS Inc. Chicago, lllinois, USA).
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9.6. OPERACIONALIZACION DE LAS VARIABLES DE ESTUDIO

VARIABLE: HIPERTENSION PULMONAR

DEFINICION CONCEPTUAL: Existen 2 definiciones de HAP, 1)European Society
of Cardiology y 2)National Institute of Health (NIH) de EUA, nuestro trabajo tomo en
cuenta la ultima, que define a la HAP como el aumento de la presion media en la
arteria pulmonar (PAPm) > 25 mmHg en reposo, o 30 mmHg durante el ejercicio-?34
DEFINICION OPERACIONAL: Paciente con diagnostico de HAP por eco, atendido
en el servicio de Neumopediatria, referido en el expediente clinico.

TIPO DE VARIABLE: CUALITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: Nominal.

UNIDAD DE MEDICION: SI-NO.

VARIABLE: GRADO DE LA HIPERTENSION PULMONAR

DEFINICION CONCEPTUAL: leve <30 mmHg, moderada 30-45 mmHg, severa >45
mmHg.43

DEFINICION OPERACIONAL: grado de severidad de acuerdo a la cifra de presion
pulmonar medida con eco.

TIPO DE VARIABLE: CUALITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: Ordinal.

UNIDAD DE MEDICION: leve, moderada y severa

VARIABLE: CLASE FUNCIONAL DE LA HIPERTENSION PULMONAR
DEFINICION CONCEPTUAL: Clasificacion en relacion entre los sintomas vy el
esfuerzo requerido para provocarlo, establecido por la NYHA.?8

DEFINICION OPERACIONAL: Lo referido en el expediente clinico.

TIPO DE VARIABLE: CUALITATIVA

ESCALA DE MEDICION: Ordinal

UNIDAD DE MEDICION: I, 11, 1l IV.
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VARIABLE: EXACERBACION RESPIRATORIA

DEFINICION CONCEPTUAL: Aumento transitorio de la gravedad de un sintoma o
enfermedad respiratoria.**

DEFINICION OPERACIONAL: Lo referido en el expediente clinico.

TIPO DE VARIABLE: CUALITATIVA

ESCALA DE MEDICION: Nominal.

UNIDAD DE MEDICION: SI-NO.

VARIABLE: TIPO DE EXACERBACION RESPIRATORIA

DEFINICION CONCEPTUAL: Neumonia: infeccion respiratoria aguda que afecta
los pulmones. Edema agudo de pulmén: acumulacion de liquido en los pulmones.
Cor pulmonale: hipertrofia dilatacién del ventriculo derecho secundaria a aumento
de la presion pulmonar. Trombosis pulmonar: oclusion de parte del sistema venoso
de los pulmones a causa de un trombo.

DEFINICION OPERACIONAL: Lo referido en el expediente clinico.

TIPO DE VARIABLE: CUALITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: Nominal.

UNIDAD DE MEDICION: Neumonia/ Edema agudo de pulmoén/ Cor pulmonale/

Trombosis pulmonar.

VARIABLE: TIEMPO DE INICIO DE LA AGUDIZACION.

DEFINICION CONCEPTUAL: lapso entre un momento y otro (determinado en
tiempo) 44. En este caso entre el inicio de los sintomas y el momento de
hospitalizacion.

DEFINICION OPERACIONAL: Tiempo que transcurre entre inicio del deterioro
respiratorio e ingreso al servicio de Urgencias y/o Neumologia pediatrica.

TIPO DE VARIABLE: CUANTITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: Discreta.

UNIDAD DE MEDICION: Dias.
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VARIABLE: DIAS DE ESTANCIA HOSPITALARIA

DEFINICION CONCEPTUAL: Numero total de dias que permanece alojado en un
hospital una persona.

DEFINICION OPERACIONAL: sumatoria de los dias que el paciente estuvo
hospitalizado desde su ingreso hasta su egreso.

TIPO DE VARIABLE: CUANTITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: Discreta.

UNIDAD DE MEDICION: Dias.

VARIABLE: ENFERMEDADES RESPIRATORIAS ASOCIADAS

DEFINICION CONCEPTUAL: Todas aquellas patologias que afectan el tracto
respiratorio.

DEFINICION OPERACIONAL: Patologias del tracto respiratorio asociadas a HAP.
TIPO DE VARIABLE: CUALITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: Nominal.

UNIDAD DE MEDICION: Displasia broncopulmonar/ Fibrosis quistica/ Neumopatias
intersticiales/ Trastornos respiratorios durante el suefio/ Hipoventilacion alveolar/

Exposicién cronica a grandes alturas/ Anomalias del desarrollo/ Otras.

VARIABLE: CARDIOPATIAS CONGENITAS ASOCIADAS

DEFINICION CONCEPTUAL: Malformacion cardiaca o de sus grades vasos
presentes al nacimiento y que se originan en las primeras semanas de gestacion.*®
DEFINICION OPERACIONAL: Defecto cardiaco que presenta el nifio al nacer y que
se asocia a HAP, lo referido en el expediente clinico.

TIPO DE VARIABLE: CUALITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: Nominal.

UNIDAD DE MEDICION: Transposicion de grandes vasos, Co Ao, CAVP, Estenosis

pulmonar, CIA, CIV, PCA, Insuficiencias valvulares.

VARIABLE: ENFERMEDADES DEL TEJIDO CONECTIVO ASOCIADAS.
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DEFINICION CONCEPTUAL: Grupo heterogéneo de trastornos, hereditarios o
adquiridos, que se caracterizan por poseer una estructura o funcion anormal de uno
0 mas de los elementos del tejido conectivo.*®

DEFINICION OPERACIONAL: Enfermedad referida en el expediente clinico.

TIPO DE VARIABLE: CUALITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: Nominal.

UNIDAD DE MEDICION: Esclerodermia, LES, ARJ, Dermatomiositis, Polimiositis.

VARIABLE: SILDENAFIL

DEFINICION CONCEPTUAL: Potente inhibidor selectivo de FDE-547
DEFINICION OPERACIONAL: Lo referido en el expediente clinico.
TIPO DE VARIABLE: CUALITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: Nominal.

UNIDAD DE MEDICION: SI-NO.

VARIABLE: CAPTOPRIL

DEFINICION CONCEPTUAL: Agente antihipertensivo IECA. 47
DEFINICION OPERACIONAL: Lo referido en el expediente clinico.
TIPO DE VARIABLE: CUALITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: NOMINAL.

UNIDAD DE MEDICION: SI-NO.

VARIABLE: WARFARINA

DEFINICION CONCEPTUAL: Anticoagulante que interfiere sintesis hepatica de
factores de coagulacion k dependientes.4’

DEFINICION OPERACIONAL: Lo referido en el expediente clinico.

TIPO DE VARIABLE: CUALITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: NOMINAL.

UNIDAD DE MEDICION: SI-NO
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VARIABLE: OXIGENO

DEFINICION CONCEPTUAL: Gas inodoro, incoloro, flamable, con concentracion
de (21% a medio ambiente).*’

DEFINICION OPERACIONAL: Lo referido en el expediente clinico.

TIPO DE VARIABLE: CUALITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: NOMINAL.

UNIDAD DE MEDICION: SI-NO

VARIABLE: FUROSEMIDE.

DEFINICION CONCEPTUAL: Agente antihipertensivo diurético de asa.*’
DEFINICION OPERACIONAL: Lo referido en el expediente clinico.

TIPO DE VARIABLE: CUALITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: NOMINAL.

UNIDAD DE MEDICION: SI-NO

VARIABLE: ESPIRONOLACTONA.

DEFINICION CONCEPTUAL: Agente antihipertensivo diurético ahorrador de
potasio.*’

DEFINICION OPERACIONAL: Lo referido en el expediente clinico.

TIPO DE VARIABLE: CUALITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: NOMINAL.

UNIDAD DE MEDICION: SI-NO.

VARIABLE: DIGOXINA.

DEFINICION CONCEPTUAL: Agente antiarritmico, glucosido cardiaco.’
DEFINICION OPERACIONAL: Lo referido en el expediente clinico.

TIPO DE VARIABLE: CUALITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: NOMINAL.

UNIDAD DE MEDICION: SI-NO

VARIABLE: TRATAMIENTO ANTIMICROBIANO.
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DEFINICION CONCEPTUAL: Substancia terapéutica que actla contra
microrganismos bacterianos. 4’

DEFINICION OPERACIONAL: Lo referido en el expediente clinico.

TIPO DE VARIABLE: CUALITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: NOMINAL.

UNIDAD DE MEDICION: TIPO DE ANTIMICROBIANO.

VARIABLE: GERMENES AISLADOS.

DEFINICION CONCEPTUAL: Tipo de microrganismo especifico reportado en
cualquier tipo de cultivo.4’

DEFINICION OPERACIONAL: Lo referido en el expediente clinico.

TIPO DE VARIABLE: CUALITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: NOMINAL.

UNIDAD DE MEDICION: TIPO DE GERMEN.

VARIABLE: EDAD

DEFINICION CONCEPTUAL: Tiempo que ha vivido una persona o ser vivo desde
su nacimiento. 47

DEFINICION OPERACIONAL: Se revisara y verificara el nimero de afios cumplidos
del paciente, tomando en cuenta la fecha de nacimiento, de acuerdo al expediente
clinico.

TIPO DE VARIABLE: CUANTITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: Discreta.

UNIDAD DE MEDICION: Afios.

VARIABLE: GENERO

DEFINICION CONCEPTUAL: Condicion biolégica que distingue a las personas en
masculino y femenino. 4’

DEFINICION OPERACIONAL: Lo referido en el expediente clinico.

TIPO DE VARIABLE: CUALITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: Nominal-binaria.
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UNIDAD DE MEDICION: Masculino-Femenino.

VARIABLE: PESO

DEFINICION CONCEPTUAL: Es el volumen de un cuerpo expresado en kilogramos
48

DEFINICION OPERACIONAL: El referido en el expediente clinico.

TIPO DE VARIABLE: CUANTITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: Continua.

UNIDAD DE MEDICION: Kilogramos/gramos.

VARIABLE: TALLA

DEFINICION CONCEPTUAL: La longitud de la planta de los pies a la parte superior
del craneo expresada en centimetros 4@

DEFINICION OPERACIONAL: El referido en el expediente clinico.

TIPO DE VARIABLE: CUANTITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: Continua.

UNIDAD DE MEDICION: Metros con centimetros.

VARIABLE: IMC

DEFINICION CONCEPTUAL: Medida de asociacion entre la masa y la talla de un
individuo, también se conoce como indice de Quetelet.*®

DEFINICION OPERACIONAL: Calcular IMC de acuerdo a peso y talla de paciente.
TIPO DE VARIABLE: CUANTITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: Continua.

UNIDAD DE MEDICION: Kg/m2.

VARIABLE: COMORBILIDADES

DEFINICION CONCEPTUAL: La presencia de uno o mas trastornos o

enfermedades ademas de la enfermedad o trastorno primario. 44
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DEFINICION OPERACIONAL: Busqueda en el expediente, dentro de los
antecedentes personales patoldgicos, si se acompafa de diagndéstico de alguna otra
enfermedad.

TIPO DE VARIABLE: CUALITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: NOMINAL.

UNIDAD DE MEDICION: SI-NO

VARIABLE: APEGO A TRATAMIENTO

DEFINICION CONCEPTUAL: Las adherencias adecuadas al tratamiento indicado
previamente.*4

DEFINICION OPERACIONAL: Lo referido en el expediente.

TIPO DE VARIABLE: CUALITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: Nominal. Binaria.

UNIDAD DE MEDICION: SI-NO.

VARIABLE: EDAD DE INICIO DE LOS SINTOMAS.

DEFINICION CONCEPTUAL: Tiempo de existencia desde el nacimiento, al
momento de inicio de la sintomatologia3’

DEFINICION OPERACIONAL: La edad referida en dias, meses o afios, al momento
de inicio de los sintomas.

TIPO DE VARIABLE: CUANTITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: Discreta.

UNIDAD DE ANALISIS: Dias, meses o afios.

VARIABLE: TABAQUISMO ACTIVO

DEFINICION CONCEPTUAL: Practica de fumar o consumir tabaco en sus
diferentes formas y posibilidades. 44

DEFINICION OPERACIONAL: Lo referido en expediente clinico.

TIPO DE VARIABLE: CUALITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: NOMINAL-BINARIA.

UNIDAD DE MEDICION: POSITIVO-NEGATIVO.
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VARIABLE: TABAQUISMO PASIVO

DEFINICION CONCEPTUAL: Inhalacién involuntaria del humo de otra persona que
fuma tabaco, con duracion minima de 15 min diarios. Este humo ambiental de
tabaco es una mezcla del humo exhalado por los fumadores y del humo emitido
directamente por la combustion del cigarrillo al ambiente. 48

DEFINICION OPERACIONAL: Lo referido en expediente, en exposicién a humo de
tabaco, de manera pasiva (familiares, personas cercanas).

TIPO DE VARIABLE: CUALITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: NOMINAL-BINARIA.

UNIDAD DE MEDICION: POSITIVO- NEGATIVO.

VARIABLE: ALERGENOS

DEFINICION CONCEPTUAL: Es una sustancia que puede inducir una reaccion de
hipersensibilidad en personas susceptibles, que han estado en contacto
previamente con el alérgeno.*?

DEFINICION OPERACIONAL: Pruebas de alergias positivas para algin alérgeno
especifico.

TIPO DE VARIABLE: CUALITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: NOMINAL- BINARIA.

UNIDAD DE MEDICION: POSITIVO — NEGATIVO.

VARIABLE: OBESIDAD

DEFINICION CONCEPTUAL: Estado patolégico que se caracteriza por un exceso
0 una acumulacion excesiva y general de grasa en el cuerpo, definido en nifios como
IMC mayor de percentil 95% para la edad. 48

DEFINICION OPERACIONAL: Determinado como un IMC mayor de percentil 95%
para la edad.

TIPO DE VARIABLE: CUANTITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: NOMINAL.

UNIDAD DE MEDICION: SI-NO.
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VARIABLE: REFLUJO GASTROESOFAGICO

DEFINICION CONCEPTUAL: Es el paso de alimentos o acido de la cavidad gastrica
hacia el es6fago, ocasionando sintomatologia.*®

DEFINICION OPERACIONAL: Diagnosticado clinicamente. Por pH metria o por

SEGD o gamagrama que se encuentren registrados en el expediente del paciente.
TIPO DE VARIABLE: CUALITATIVA.

ESCALA DE MEDICION: NOMINAL, DICOTOMICA.
UNIDAD DE MEDICION: SI-NO.

46



9.7. RECURSOS

9.7.1 Recursos humanos:

a) Asesor de Tesis de la UMAE Hospital General Dr. Gaudencio Gonzalez Garza
del Centro Médico Nacional La Raza, IMSS, Dra. Silvia Graciela Moysen Ramirez.
Disefi6 protocolo, analizo resultados, realizé discusion y conclusiones, valorara la

posibilidad de publicacion.

b) Tesista Dra. Karen Shantal Trejo Rivera residente de 4° afio de pediatria, de la
UMAE Hospital General Dr. Gaudencio Gonzalez Garza del Centro Médico Nacional
La Raza, IMSS. Elabor6 protocolo, revisé expedientes y capturo los datos en la hoja

de recoleccion.

9.7.2 Recursos materiales:

El costo de la hospitalizacion es parte de la terapéutica utilizada por el hospital para
el manejo de estos pacientes y por lo tanto no implica mayor gasto para el hospital.

Los expedientes son los documentos legales que se generan al estar hospitalizados
los pacientes de la UMAE Hospital General Dr. Gaudencio Gonzélez Garza del
Centro Médico Nacional La Raza, IMSS, lo cual no genera mayor gasto para el

hospital.

9.7.3 Recursos econdmicos:

El material de papeleria, (lapices, hojas) fue proporcionado por los investigadores.

Las computadoras son propiedad del los médicos que realizan el protocolo.
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9.8. FACTIBILIDAD

El estudio fué factible porque se cuenta con registros en el Servicio y expedientes

en el archivo clinico.

9.9. DIFUSION DE RESULTADOS:

a) El proyecto se presenta como tesis de postgrado para obtener el diploma de
especialista de Pediatria.

b) Se presentara en congresos relacionados de la especialidad.

c) Se solicitara la publicacion del estudio en una revista indexada.
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9.10 CONSIDERACIONES ETICAS

Se llevara a cabo el estudio de acuerdo con los principios éticos que tienen
su origen en la declaracion de Helsinki, la ley General de Salud de la Republica
Mexicana y la normatividad del Instituto Mexicano del seguro Social y que tienen
consistencia con las Buenas Practicas Clinicas y los requerimientos regulatorios
aplicables. Con riesgo menor al minimo y no se requiere carta de

consentimiento informado.

El estudio se someti6 a valoracion por el Comité de investigacion, de la UMAE

“Hospital Centro Médico Nacional La Raza”.

49



10. RESULTADOS

Se realiz6 un estudio retrospectivo, transversal, descriptivo, serie de casos, donde
se recopilaron los expedientes de pacientes hospitalizados, con diagnéstico de
hipertension pulmonar, encontrando 41 pacientes, en el periodo comprendido de 3
anos, el cual abarco, del 1°. de Enero 2012 al 31 de Diciembre del afio 2014, en el
servicio de Neumologia Pediatrica, de la Unidad Médica de Alta Especialidad
Hospital General “Dr. Gaudencio Gonzalez Garza” del Centro Médico Nacional “La

Raza”, del Instituto Mexicano del Seguro Social, en la Ciudad de México.
DATOS DEMOGRAFICOS DE LOS PACIENTES
EDAD

De los pacientes encontrados que padecian hipertension pulmonar, 25 de ellos
(61%) fueron hombres y 16 (39%) mujeres (Grafica 1). Los rangos de edad estan
comprendidos desde los 2 meses hasta los 14 afios, dividimos a la poblacion por
grupos etarios, encontrando como grupo predominante a los lactantes con 73%,

10% preescolares, 12% escolares y 5% adolescentes. (Grafica 2)

SEXO

® MUJERES
m HOMBRES

Gréfical
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GRUPOS DE EDAD

W LACTANTES

B PREESCOLARES

m ESCOLARES
ADOLESCENTES

Grafica 2

ESTADO NUTRICIONAL

Se analizé el estado nutricional de cada paciente, encontrando 13 pacientes (32%),
con un estado nutricional normal, 27 pacientes (66%), con algun grado de
desnutricion y 1 paciente (2%), con obesidad (Gréfica 3). El grado de desnutricién
fue analizado de acuerdo a las tablas de peso y talla para la edad de la OMS,
clasificando el grado de desnutricién de acuerdo a Waterloo de peso para la talla.
Dando como resultado 1 paciente (4%) con grado | de desnutricidn, 7 pacientes se
encontraban en grado Il (26%) y 19 pacientes con grado Il de desnutricién (70%)
(Gréfica 4).

ESTADO NUTRICIONAL

m NORMAL
B DESNUTRICION
m OBESIDAD

Grafica 3
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GRADOS DE DESNUTRICION

m GRADO | DESNUTRICION
B GRADO Il DESNUTRICION
= GRADO Il DESNUTRICION

Grafica 4

ANTECEDENTES PERSONALES NO PATOLOGICOS

Se analizaron diversos factores asociados dentro antecedentes no patoldgicos,
encontrando la exposicion a humo de tabaco, en un solo paciente, correspondiendo
al 2%.

ANTECEDENTES PERSONALES PATOLOGICOS

Se analizo de la misma forma las comorbilidades asociadas, encontrando la ERGE
en 19 pacientes (41%), alteracion de la mecanica de deglucion en 11 pacientes
(26%), inmunodeficiencias en 3 pacientes (7.3%), sindrome de Down 1 paciente
(2%), Arnold Chiari Il en 2 pacientes (4.8%), desnutricion en 27 pacientes (65%) y
obesidad en 1 paciente (2%). (Grafica 5).

COMORBILIDADES ASOCIADAS

Grafica 5
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Dentro del analisis de las comorbilidades encontramos que 10 pacientes
presentaban solo 1 comorbilidad (24%), 11 pacientes tenian 2 comorbilidades
asociadas(27%), 13 pacientes tenian 3 comorbilidades asociadas (32%), 6
pacientes tenian mas de 3 comorbilidades asociadas (15%)y solo encontramos 1
paciente sin comorbilidad asociada(2%), que fue la pacientes con HAP idiopatica
(Gréfica 6).

COMORBILIDADES ASOCIADAS

m SIN COMORBILIDAD
m 1 COMORBILIDAD
2 COMORBILIDADES
3 COMORBILIDADES
M >3 COMORBILIDADES

Gréfica 6

CLASIFICACION DE LA HIPERTENSION

Respecto al tipo de HAP encontramos que solo 1 caso fue por HAP primaria (2%) y
los 40 restantes HAP secundaria (98%), de estos ultimos pacientes, las causas se
englobaron dentro de respiratorias y cardiacas. (Gréfica 7).

Dentro de las causas respiratorias encontramos un total de 23 casos (58%) y 17

casos (42%) con causa cardiaca. (Grafica 8).

De acuerdo a las causas respiratorias y encasillandolas en la nueva clasificacion,
encontramos 20 pacientes (87%) por neumopatia intersticial, 2 (9%) por hipo
ventilacion alveolar y 1 por anomalias del desarrollo (4%). (Grafica 9).

Dentro de las causas cardiacas de los 17 casos, encontramos que 16 (94%) fueron
por cardiopatia congénita y 1 caso (6%) fue por enfermedad valvular. (Grafica 10 y
11).
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TIPO DE HAP

W HAP PRIMARIA
m HAP SECUDARIA

Grafica 7

HAP SECUNDARIA

m CARDIACAS
B RESPIRATORIAS

Grafica 8

CAUSAS PULMONARES

B NEUMOPATIA
INSTERSTICIAL

B ANOMALIAS DEL
DESARROLLO

m HIPOVENTILACION
ALVEOLAR

Grafica 9
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CAUSA CARDIACA

m CARDIOPATIA CONGENITA
B ENFERMEDAD VALVULAR

Grafica 10

TIPO DE CARDIOPATIA CONGENITA

mPCA

mClvV

mCIA
CANAL AV

Grafica 11

GRADO DE SEVERIDAD

En cuanto al grado de severidad de HAP de acuerdo a la Ultima valoracion
cardiologica, la mayoria se encontraba en un grado Il con 19 casos reportados
(46%), seguida por el grado Ill con 15 casos (37%) y con 7 casos el grado | (17%).
(Grafica 12).

De acuerdo a la clase funcional la mayoria al momento de la hospitalizacion se
encontraba en clase funcional Il con 20 casos (49%), seguida de 13 casos la clase
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funcional 11l (32%), 8 casos en clase funcional IV (19%) y cero casos en clase

funcional I. (Grafica 13).

GRADO DE SEVERIDAD DE HAP

B GRADO|
m GRADO I
m GRADO Il

Grafica 12

CLASE FUNCIONAL AL MOMENTO DE
HOSPITALIZACION

ulv

Grafica 13

EDAD DE INICIO

La edad de inicio de los sintomas de HAP fue predominantemente en los primeros
6 meses de edad, con 31 casos (76%), de los 7 meses a los 12 meses se reportaron
6 casos (15%), 3 casos entre los 13y 24 meses de edad (7%), y solo 1 caso después
de los 24 meses de edad (2%). (Grafica 14).
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TRATAMIENTO

De los pacientes analizados, todos tenian algun tipo de tratamiento, siendo la
mayoria tratado con multiples medicamentos. Encontramos a 12 pacientes que
utilizaban solo 1 medicamento (2%), 10 pacientes utilizaban 2 medicamentos (24%),
7 pacientes tomaban 3 medicamentos (17%) y 12 pacientes tenian mas de 3
medicamentos (29%). Dentro de los cuales la asociacién mas frecuente fue oxigeno

con sildenafil y algun diurético. (Grafica 15).
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Respecto al tipo de farmaco establecido para la HAP el 53% que corresponden a
22 pacientes utilizaban oxigeno continuo suplementario, 22 pacientes tomaban
sildenafil (53%), captopirl 7 pacientes (17%), 6 pacientes utilizaban warfarina (14%),
6 pacientes tomaban digoxina (14%), 21 pacientes estaban tomando furoesmide
(51%) y 20 espironolactona (48%). (Gréfica 16).
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CAUSAS DE EXACERBACION EN PACIENTES CON HIPERTENSION
PULMONAR

El objetivo principal de este protocolo de investigacion fue determinar el tipo de
exacerbacion por la cual se hospitalizaron los pacientes con HAP, los resultados
mostraron que el 73%, 30 casos fue por neumonia, la siguiente causa en frecuencia
fue edema agudo pulmonar, notando esto en pacientes con enfermedad cardiaca
como causa de hipertensién, con un total de 9 casos que corresponde al 22%, un
paciente (2%) con tragueobronquitis y 1 caso (2%) con cor pulmonale en la paciente
a la cual se le hizo el diagndstico a los 9 afios, como HAP idiopatica la cual fallecio

durante dicha hospitalizacion. (Gréfica 17).

58



CAUSAS DE EXACERBACION
PULMONAR EN PACIENTES CON HAP

= NEUMONIA

m EDEMA AGUDO PULMONAR

m COR PULMONALE
TRAQUEOBRONQUITIS

Grafica 17

NEUMONIAS

De las neumonias no se pudo aislar agente causal en la gran mayoria de los casos,
solo se logr6 aislar germen causal en 4 casos, de los cuales 2 casos fueron por
pseudomonas aeuroginosa, 1 por stenotrophomonas maltophila y 1 caso por S.
hominis. Los tratamientos administrados fueron elegidos de acuerdo a las
caracteristicas, comorbilidades y las condiciones al momento de ingreso de cada
paciente, siendo mas utilizado las cefalosporinas de 3ra generacion y los

carbapenemicos.
DIAS DE ESTANCIA HOSPITALARIA

Los dias de estancia intrahospitalaria fueron desde 1 dia hasta los 150 dias, siendo
mas frecuente la hospitalizacion entre 10-20 dias con 17 casos (42%), seguida de
menos de 10 dias de hospitalizacion con 15 casos (37%), entre 21-30 dias 4 casos
(10%), entre 30-60 dias se registraron solo 3 casos (7%) y solo dos pacientes

ameritaron hospitalizacién por mas de 60 dias (4%).
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PATRON RADIOLOGICO

El patron radiolégico de los pacientes hospitalizados fue variable de acuerdo a la
causa, sin embargo, dado que todos tenian dafio pulmonar establecido, se
apreciaba un patron intersticial en la gran mayoria y algunos con patrones mixtos.
El patrén intersticial se vio en 16 pacientes (39%), agregado a este patron 17
pacientes tenian ademas un patrén de consolidacion (41%), 7 tenian ademas sobre
distencion (17%) (Gréfica 18). Del patron intersticial, el mas comun fue el reticulo
nodular con 16 casos (39%), reticular con 15 casos (37%), nodular con 8 casos
(20%) patrén en vidrio deslustrado en 1 caso (2%) y patron en panal 1 caso (2%).
(Grafica 19).
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11. DISCUSION:

A pesar de que la Hipertension Arterial Pulmonar es una enfermedad infrecuente y
poco estudiada en la poblacion pediatrica, en este trabajo de investigacion podemos
demostrar que en nuestro medio existe una amplia poblacién con diagndstico de
HAP. En un estudio encontramos 7 al sexo predominante en pacientes con HAP a
las mujeres, sin embargo, en este estudio encontramos predominio del sexo

masculino con una relacién 1:1.6.

De acuerdo a la literatura internacional® ®, se ha visto que la HAP es principalmente
de etiologia idiopatica en un 34 a 40%, asociados a cardiopatia congénita de 15 a
52% y asociadas a heumopatias en 13%. Sin embargo, en la poblacién estudiada
del CMN La Raza, los resultados fueron diferentes, ya que el 98% fue de etiologia
secundaria y el 2% de etiologia primaria. Dentro de las causas secundarias los
resultados obtenidos en esta investigacion también fueron diferentes, ya que
principalmente fueron asociadas a neumopatias en un 58% y 42% asociado a
cardiopatias congénitas, es importante conocer la epidemiologia de nuestra
poblacion, para detectar y tomar las medidas necesarias tanto para el diagnostico

como para el manejo de las mismas.

La literatura internacional'®> menciona dentro de las complicaciones de HAP, como
la mas frecuente, el deterioro de la funcién del corazén derecho, edema periférico,
derrame pleural, edema pulmonar, muerte subita, trombosis, arritmias, hemorragia
pulmonar y falla respiratoria, sin embargo, no hay un estudio establecido sobre la
frecuencia de las mismas en nifios, ni la causa principal de exacerbaciéon pulmonar
y hospitalizacion en estos pacientes. En este estudio encontramos que la causa
principal de exacerbacion pulmonar que amerita hospitalizacion en pacientes con
HAP es infecciosa, especificamente neumonias, con una prevalencia de 73%,
seguida de 22% por edema agudo pulmonar, 3% cor pulmonale y 2 %
traqueobroquitis. El conocer la etiologia de la HAP, puede ayudar a conocer el tipo
de exacerbacion, ya que encontramos que los de la causa pulmonar la mayoria de
los pacientes se hospitalizaron por neumonia y los de etiologia cardiaca la mayoria

se hospitalizaron por edema agudo pulmonar.
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Otro de los puntos mas importantes a destacar son las comorbilidades, de las cuales
no tenemos un antecedente sobre la importancia o influencia que tiene en los
pacientes portadores de HAP, sin embargo este estudio nos muestra que la
comorbilidades son frecuentes y tienen un impacto negativo en los pacientes, entre
las principales comorbilidades encontradas en nuestra poblacion se encuentra
ERGE, alteracion de la mecanica de deglucién, desnutricién, inmunodeficiencias y

alteraciones del desarrollo.

Dentro de los puntos determinantes que se encontrd en este estudio, al encontrar
como causa de hospitalizacion en los pacientes con hipertension pulmonar, estan
las neumonias, desafortunadamente no existe un estudio previo sobre las mismas

en pacientes con HAP.

Los resultados obtenidos en este estudio respecto al germen causal fueron escasos
ya que en la gran mayoria no hubo aislamiento, y dentro de los microorganismos
gue lograron aislarse se encuentra pseudomonas aeuroginosa, stenotrophomonas
maltophila y S. Hominis, no encontrando bibliografia nacional o internacional, con la

gue podamos comparar nuestros resultados.
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12. CONCLUSIONES

1.

La causa mas comun de exacerbacion pulmonar es la neumonia (73%), por
lo que se deben de implementar estrategias en este tipo de paciente para
impedir esto, tales como completar su esquema de vacunacion, no acudir a
guarderias, lugares concurridos, mas en los 2 primeros afios, que es donde
encontramos el mayor nimero de exacerbaciones.

Las hospitalizaciones por exacerbacion pulmonar, fue mas frecuente en
hombres que en mujeres, con una relacion 1:1.6.

La edad principal de presentacion de exacerbaciones pulmonares es en
lactantes con una prevalencia de 73%.

Las principales comorbilidades asociadas son desnutricion, ERGE, alteracion
de la mecanica de deglucion e inmunodeficiencias.

La mayoria de los pacientes presentan un grado de desnutricién severo, por
lo que se deben implementar medidas de deteccién, prevencion y manejo
para mejorar el estado nutricional y de estos pacientes.

En todos los pacientes se encontro una larga estancia hospitalaria, siendo en
promedio de 10-20 dias, con un paciente hasta de 150 dias, lo cual indica un
alto gasto hospitalario, lo cual justifica mas implementar estrategias en estos
paciente para asi evitar estas recaidas.

Debemos de estar al pendiente en pacientes con riesgo de desarrollar
hipertension pulmonar, en pacientes nheumopatas y cardiopatas, ya que es
importante tener un diagndstico oportuno para asi evitar sus complicaciones,
dentro de este estudio encontramos que la edad mas frecuente de inicio de
los sintomas fueron en los primeros 6 meses, lo cual podria ayudar en la
sospecha diagnéstica.

El destacar las comorbilidades, tiene importancia en identificar otros factores
predisponentes para el desarrollo de infecciones, principalmente ERGE,
alteracion de la mecéanica de deglucién, desnutricion, inmunodeficiencias y
alteraciones del desarrollo, motivo por el cual, el manejo de estos pacientes

debe ser multidisciplinario
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9. Todo esto nos debe llevar a realizar un andlisis de las medidas que se toman
actualmente para el manejo integral de los pacientes con HAP, y de acuerdo
a nuestros resultados se podrian implementar nuevas medidas preventivas

para disminuir el nimero de hospitalizaciones, los costos hospitalarios y
mejorar la calidad de los pacientes.
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14. ANEXOS. HOJA DE RECOLECCION DE DATOS. “Causas de exacerbacion pulmonar en pacientes
con diagndstico de Hipertensidn arterial pulmonar”.

DATOS GENERALES
Nombre
NSS
Edad
Genero 1.Masculino
2. Femenino
Talla (cm) Peso (kg) ‘ ‘ IMC
FACTORES ASOCIADOS AL AMBIENTE
Alérgenos 1.Si Tabaquismo 1.Si Tabaquismo | 1.Si
2. No activo 2. No pasivo 2.No
COMORBILIDADES
Enfermedades | 1.Si TIPO | Cardiopatias 1.Si | TIPO Obesidad | 1.Si | 2.No
pulmonares 2.No congénitas 2.No RGE 1.5l | 2.NO
asociadas asociadas ALT. 1.5l | 2.NO
MEC
PATOLOGIA DE BASE
Hipertension 1.Si Apego al 1.Si Edad inicio de
arterial 2. No tratamiento 2.No los sintomas
pulmonar
Grado de 1. Leve mmHg Clase I
severidad 2.Moderado funcional Il
3.Severo 1l
\
Tratamiento Sildenafil 1.Si 2.No | Oxigeno 1.Si 2.No
medico Captopril 1.Si 2.No Furosemida 1.Si 2.No
Warfarina 1.Si 2.No | Espironolactona | 1.Si 2.No
Digoxina 1.Si 2.No
OTRO 1.8l 2.NO
EXACERBACION PULMONAR
Exacerbacion | 1.Si | RX: l.Intersticial | 2.Consol. | 3.sobredist | 4.otro
respiratoria 2.No | TIPO 1.Reticular | 2.Nodular | 3. Ret nod | 4.Vid des | 5.Panal
INT
Tipo de 1. Neumonia Tiempo de inicio
exacerbacién | 2. Edema agudo pulmonar de la agudizacion
respiratoria 3. Cor pulmonale Dias de estancia
4. Trombosis pulmonar hospitalaria
5. Hemorragia pulmonar
6. Derrame pleural
Gérmenes Tratamiento
aislados antimicrobiano
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