v,,; ATENEO CENTRAL g -

|

| IS Hii“_-,! ] 1-12-15 !‘ é

ATENEO CENTRAL

“Sincope... y una patologia
infrecuente”

Residencia de Clinica Pediatrica
Diciembre 2015
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Caso clinico:

Nina de 9 anos que consulta por
guardia externa por desvanecimiento
seguido de movimientos ténico
clonicos de miembros superiores y
retroversion ocular



Antecedentes personales:

RNT, PAEG
Asma bronquial en tratamiento preventivo con

budesonide. Ultimo episodio 2014.

Disnea al correr desde los 5 aNos gxamen fisico:
Peso: 33.700kg (p75)

Antecedentes familiares: Talla: 1.34m (p75)
Abuela HTA, DBT FC 100 X’
FR 18 X’

TA 110/70 mmHg
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Diagnosticos Diferenciales
-Convulsion

-Sincope
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Estudios complementarios
EAB

IONOGRAMA

GLUCEMIA ‘ NORMAL
UREMIA

HEMOGRAMA

TC CEREBRO mmm) NORMAL
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Valoracion Neuroldgica

Realizan EEG: normal

Se Indica Clobazam
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INTERPRETACION

e Sindrome convulsivo

 Comienza seguimiento ambulatorio
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AL MES DE DICHO EPISODIO

* Nuevo episodio de similares caracteristicas
con marcada cianosis peribucal

* Se decide realizar valoracion cardiologica
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Valoracion cardiolégica

 SE REINTERPRETAN LOS EPISODIOS COMO
SINCOPALES

* ECG: sighos de sobrecarga VD

* Eco Doppler cardiaco: Signos de hipertension
pulmonar SEVERA

» SE DECIDE INTERNACION
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BUSQUEDA DE CAUSAS

SECUNDARIAS
* Valoracion por ORL de SAOS
e Valoracion neumonoldgica
* Valoracion de causa cardiologica

e Valoracion reumatologica
e Serologias virales

SE DESCARTAN
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HIPERTENSION PULMONAR
PRIMARIA

Se reinterpretan los episodios de disnea
previamente atribuidos a enfermedad asmaticay
episodios convulsivos

SINCOPE = MUERTE SUBITA FRUSTRA
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VALORACION CARDIOLOGICA
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*Se realiza test de marcha de 6 minutos el cual
resulta patologico con desaturacion

*Se realiza cateterismo cardiaco mostrando
presiones derechas sistémicas
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VALORACION CARDIOLOGICA

 Comienza tratamiento con espironolactona,
bosentan y sildenafil

e Comienza educacion de cambios del estilo de vida
y pautas de alarma

* Se planifica egreso hospitalario con control
ambulatorio
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Definicion
Presion pulmonar media =2 25 mmHg
registrados por cateterismo cardiaco
derecho y con el paciente en reposo
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Hipertension Pulmonar no es un diagnostico,
sino una observacién hemodinamica

Requiere una busqueda de la enfermedad
que esta causandola
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Clasificacion clinica

1. HP Arterial

2. HP por enfermedades cardiacas izquierdas

3. HP por enfermedad pulmonar crénica y/o hipoxemia
4. HP por tromboembolismo crénico

5. HP por mecanismos multifactoriales no aclarados
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Hipertension Arterial Pulmonar

* Hereditaria
* l[diopatica
* Asociada a otras patologias (j: Enfermedades

del tejido conectivo, HIV, Hipertension portal)
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Hipertension Arterial Pulmonar
DISFUNCION ENDOTELIAL

Factores
anticoagulantes
Vasodilatadores

(OXIiDO NITRICO

PROSTACICLINAS) Factores

Antimitoticos protrombéticos
(ENDOTELINA,
TROMBOXANO)
Vasoconstrictores
Mitogénicos

Inflamatorios
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Diagnostico
SOSPECHA CLINICA

DISNEA DE ESFUERZO . Fatiga, sincope, angina,
distension abdominal

R2 aumentado
Soplo holosistélico de insuficiencia tricuspidea
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* Eco Doppler cardiaco

pHIL PSS BIMELLI

1. Evaluar funcion ventricular e
2. Estimar PAP

3. Evaluar las estructuras cardiacas
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Diagnastico

Cateterismo cardiaco derecho y test de
vasorreactividad
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Factores pronostico

¢ Etiologia

+¢* Clase Funcional

** Parametros eco cardiograficos
*** Pruebas de capacidad funcional

** Biomarcadores
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Indican MAL PRONOSTICO:

= Falla VD

" Rapida evolucion

= Sincope

" Clase funcional IV

" Caminata de 6" menor a 300 m

= Consumo maximo de 02 menor a 12 ml/kg/min
" VValores de BNP o NT-pro-BNP muy elevados

" Derrame pericardico

" Presion AD mayor a 15 mmHg

il
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Tratamiento
OBJETIVO

Estabilidad clinica

Mantener al paciente con la menor sintomatologia posible a
la espera de la aparicion de un tratamiento curativo o
plantear el transplante
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Tratamiento
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Medidas generales

* Actividad fisica y Rehabilitacion supervisada
* Se contraindica el embarazo

* Soporte psicosocial

* Prevencion de infecciones
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Tratamiento

Farmacologico no especifico:

e Oxigeno
* Digoxina
* Diuréticos

* Anticoagulantes orales : HPTEC, HAPI con RIN
1,5a2,5

il
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Tratamiento
Farmacologico especifico

« VASOCONSTRICCION

* REMODELAMIENTO DE LA PARED DE LOS VASQOS
PULMONARES

* TROMBOSIS



Prostaciclinas

Endotelinas Oxido Nitrico

Pre-proendoielina ~ Proendotelina Ac. Araquidanico - PG,
1 L-arginina = L-citrulina

Endotelina - 1 l ..
Prostaciclinas - PGI,

Oxido Nitrico
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Tratamiento

* Antagonistas de los canales de calcio :
nifedipina, diltiazem, amlodipina

* Prostanoides: epoprostenol, iloprost,
trepostinil

 Inhibidores de los R de endotelina:
Bosentan, ambrisentan

* Inhibidores de la fosfodiesterasa-5:
sildenafil, tadalafil
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Alternativas de tratamiento

e Septostomia auricular

* Transplante pulmonar y cardiopulmonar






