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RESUMEN

Es una complicacion que se presenta en los pacientes
con cardiopatias congénitas ciandticas con flujo pulmonar
disminuido. Forman parte de la historia natural de la
Tetralogia de Fallot. Se produce cuando por factores
predisponentes como la fiebre, ansiedad, ejercicio
deshidratacion, taquicardia, taquipnea, drogas, ocurre
un disbalance entre la resistencia vascular sistémica y la
pulmonar, favoreciendo la disminucion del flujo sanguineo
pulmonar e incrementando el cortocircuito de derecha a
izquierda. El aumento de la hipoxemia y el desarrollo
de la acidosis lactica conducen a un circulo vicioso de
vasoconstriccion pulmonar. Dada la importancia de esta
patologia es que deviene la motivacién de esta revision
bibliogréfica, pues la identificacion y el tratamiento
oportuno de las crisis pueden evitar el coma y la muerte
de estos pacientes.

ABSTRACT

The espell hipercyanotic is a complication that patients
with congenital heart disease present due to the anatomy
which allows abrupt changes in the ratio of pulmonary
to systemic blood flow. This complication is part of
the natural history of Tetrallogy Fallot. An imbalance
between pulmonary and systemic vascular resistance
favoring decreased pulmonary flow and increased right
—to — left shunting into the aorta produces an increasing
hipoxemia and developing lactica acidosis. This will
induce further pulmonary vasoconstriction. The known
precipitating factors include: fever, anxiety, exercise,
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dehydratation, tachypnea, and tachycardia, some
drugs that decrease systemic vascular resistance, such
as chlorpromazine and ACE inhibitors. the immediate
recognition of these symptoms and the convenient
treatment prevent coma and death. Because of the
importance of this pathology the following bibliographic
revision is presented.

INTRODUCCION

La Tetralogia de Fallot (TF) es una cardiopatia congénita
(CC) ciandtica con disminucién del flujo pulmonar que
dan lugar a las crisis hipdxicas. A su vez se ha dicho que
esta cardiopatia no es cianética desde el nacimiento y
precisamente completa su desarrollo con la estenosis
del infundibulo pulmonar cuya expresién clinica sera
principalmente a través de la cianosis .

La primera referencia de estas crisis corresponde a
William Hunter (1718 -1783), quien hizo una magistral
descripcion del cuadro clinico, caracterizado por:
ataques de inconciencia, disnea y cianosis, asociado con
atresia pulmonar, estenosis pulmonar y comunicacién
interventricular (CIV). Luego Woods en 1958 postuld
que su origen se debia a un espasmo infundibular, lo
cual fue demostrado angiograficamente por Money y
colaboradores en 1964 @,

El hecho de presentarse fundamentalmente en edades
comprendidas entre los dos meses y los tres afios y
que potencialmente pueden provocar un dafio cerebral
e incluso la muerte, sobre todo si no se diagnostican y
tratan a tiempo, le ha concedido una importancia capital
en el manejo del paciente cardidpata que deviene en la
motivacion fundamental para haber realizado una revision
bibliografica acerca de esta tematica.

Solamente poseyendo un vasto conocimiento en relacion
a estas crisis que forman parte de la historia natural
de la TF, es que podremos afirmar que no hay razén
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alguna para permitir que estos nifios lleguen hasta este
extremo, ya que estamos en condiciones de tratarlos en
forma temprana y con buenos resultados; por lo tanto,
la cianosis intensa, la disnea progresiva, la taquipnea, el
coma y la muerte ya no deben formar parte del cuadro
clinico de estos pacientes ©).

ANATOMIA DEL INFUNDIBULO DE LA
ARTERIA PULMONAR

La TF es una cardiopatia de origen conal en la cual se
produce un desplazamiento anterior y cefalico del septum
infundibular, también llamado septum conal en la etapa
embrionaria. En el corazdén normal el septum conal y
el pliegue infundibulo ventricular (estructura muscular)
se fusionan y forman la cresta supraventricular que es
una estructura del corazén derecho, normalmente el
septum conal es pequefio y no tiene presencia propia, se
pierde en los grupos musculares del pliegue infundibulo
ventricular. En la TF estas estructuras se divorcian y el
septum infundibular alcanza grandes dimensiones, dando
lugar a una cresta anormal que a veces no aparece, €l
septum se desplaza anterior y cefalicamente provocando
una estenosis infundibular, dejando una solucién de
continuidad en el tabique interventricular que es la CIV
caracteristica de la TF @,

La hipertrofia de la trabécula septum parietal llamada
bandas parietales de VAN PRAG, son una serie de
trabéculas puntuales que en la regién del infundibulo
pulmonar existen siempre, pero que en la TF se
acentuan mucho mas y que Van Prag la incorpora
como parte de la cresta supraventricular. Si no existe
hipertrofia de las trabéculas septoparietales, no hay
estenosis infundibular ©.

Se plantea que la estenosis infundibular como entidad
independiente, de naturalezacongénita (formaprimaria), es
sumamente rara, y que tales casos son formas secundarias
en relacion a comunicaciones interventriculares que se
han cerrado espontaneamente €9,

Se ha dicho que el componente basico del complejo
malformativo de la TF es la mala alineacion del septo de
salida respecto al trabecular. La desviacion hacia adelante
y a la derecha del septo de salida del ventriculo derecho
(infundibulo), deja una hendidura que permite la comunicacion
de los ventriculos, y lleva a la aorta hacia la derecha, de modo
que cabalga sobre el septo trabecular. Figura 1.

Estos son los aspectos anatémicos que contribuyen
a la formacion de la estenosis infundibular presentes
en la TF y en algunas otras cardiopatias con flujo
pulmonar disminuido, en que se presentan las crisis
de hipoxia.
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Figura 1. Anatomia del infundibulo

SINONIMIA
Crisis hipercianotica @, crisis cianéticas .

CONCEPTO

Se han dado muiltiples definiciones de las crisis hipdxicas:
ataques con profundizacién de la cianosis, hiperventilacién
y disminucion del tono muscular, con frecuencia
disminuyen el nivel de conciencia y el nifio desvia la
mirada, pudiendo llegar al sincope y convulsionar en los
casos graves (";

Accesos de incremento de la cianosis de base,
acompafados de oftras manifestaciones generales que
incluyen alteraciones del sensorio de grado variable y
que se presentan ante situaciones que incrementan el
consumo de oxigeno ('),

Episodios sincopales durante los cuales el lactante
muestra inquietud e irritabilidad, habitualmente por
las mafanas, poco después de despertar, y se deben
probablemente a que el nifio comienza a tener
movimientos musculares y, por ello, a consumir mayor
cantidad de oxigeno (%4,

Complejo sindrémico fugaz, con prédromos o sin ellos, que
aparece entre los tres meses y los dos afios de edad ©.

Independientemente de las diferencias entre los
conceptos es evidente la coincidencia de la mayoria
de los autores en que son cuadros que se presentan
mayormente en la etapa de lactantes, de instalacion
sUbita, matutinos fundamentalmente, que llevan
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al paciente al sincope y que se caracterizan por el
incremento de la cianosis, hiperventilacion, obedeciendo
ello al incremento en las necesidades de consumo de
oxigeno propias de disimiles estados, situaciones o
actividades particulares de cada enfermo.

FISIOPATOLOGIA
El mecanismo fisiopatoldgico tiene las siguientes
causas:

a) Aumenta el gasto cardiaco y la demanda de oxigeno
por el organismo durante la mayor actividad muscular,
mientras que el gasto pulmonar esta limitado por la
estenosis pulmonar. Por este motivo el desequilibrio
entre el gasto adrtico y el pulmonar, que siempre
existe, se acentua; al mismo tiempo, el cortocircuito
venoarterial a nivel de la aorta cabalgada se
incrementa; disminuyen la concentracién de oxigeno
arterial y el pH; aumenta el CO, y se produce
acidosis.

b) Ocurreunespasmodelinfundibulopulmonarcausado
por la accion de las catecolaminas, lo que provoca
el sincope. Se habla de que las crisis hipdxicas
son propias de casos con infundibulo reactivo (.
Este comportamiento se deberia a la existencia
de gran cantidad de adrenorreceptores delta en
el masculo infundibular del ventriculo derecho
(2 El infundibulo no se relaja adecuadamente en
diastole. El espasmo reduce el flujo pulmonar e
indirectamente propicia un mayor ingreso de sangre
venosa del ventriculo derecho a la aorta (1519,

c) Algunos lactantes con TF conservan un conducto
arterial permeable, que le es Uutil, pero que
infortunadamente tiene tendencia a ocluirse; cuandolo
hace aumenta el desequilibrio entre el gasto aértico y
el pulmonar, este Ultimo se reduce considerablemente
y sobreviene la crisis hipoxica (2.

Todos estos fendmenos llevan a la reduccion de la
concentracion arterial de oxigeno, lo que incide en
la funcién cerebral; el cerebro no tolera saturaciones
arteriales bajas, las que propician y precipitan la pérdida
de la conciencia.

Resumen de los eventos fisiopatoldgicos durante una

crisis hipoxica:

e  Contraccién del infundibulo del ventriculo derecho

e Reduccion del flujo pulmonar y de la presion de la
arteria pulmonar

e Aumento del cortocircuito venoarterial en la aorta
dextropuesta

o  Reduccién de la saturacion arterial de oxigeno

e Elevacion del CO, arterial y reduccion del pH

¢ Acidosis metabdlica

CUADRO CLINICO

Ocurren en nifios con cardiopatias congénitas
ciandticas tales como la TF (mas frecuentemente),
doble emergencia del ventriculo derecho con estenosis
subpulmonar (DEVD), la transposicion de grandes vasos
con comunicacion interventricular, estenosis pulmonar
subvalvular (TGV+CIV+EP) y en la atresia tricuspidea
con comunicacion interventricular y estenosis pulmonar
infundibular (AT+CIV+EP) ('), con mayor frecuencia entre
los 2 y 4 meses de edad siendo eventos de comienzo
subito fundamentalmente matutinos, cuya duracion oscila
entre minutos y horas, con ansiedad, mirada de panico,
irritabilidad, gritos, frecuentemente con descenso de la
tensién arterial lo que otorga a la piel una coloracion
palida ceniza caracteristica ('®). Se profundiza la cianosis,
hiperventilaciéon y disminucion del tono muscular, con
frecuencia disminuye el nivel de conciencia y el nifio
desvia la mirada, en los casos graves puede perder el
conocimiento y convulsionar (),

Al examen fisico se puede ver a un nifio inconsolable,
taquicardico, taquipneico, el soplo preexistente que se
debe al paso de la sangre por un infundibulo estrecho
se debilita y acorta o bien desaparece, es decir que la
relacion entre la intensidad y la duracién del soplo por un
lado y la gravedad del caso, por otro, es inversamente
proporcional @,

El patron ECG en la Tetralogia de Fallot es el de la
sobrecargade adaptacion, que se observaenlas estenosis
pulmonares con septum abierto y se caracteriza por onda
R alta en V1 con empastamiento inicial y T negativa. Con
cambio brusco a rS y T positiva en V2. En las estenosis
valvulares se observa la onda t negativa de V1 a V6.

FACTORES PRECIPITANTES

Situaciones con aumento de las necesidades en el
consumo de oxigeno por los tejidos: 1219

Estados de hipovolemia

Infecciones respiratorias altas o diarreicas agudas
Ansiedad

Ejercicio

Llanto

Defecacion

Cateterismos

Anemias ferroprivas

Farmacos que incrementan el cortocircuito de derecha a
izquierda por caida de la tension arterial sistémica o de la
resistencia vascular sistémica (' 9:

¢ Inotrdpicos digitalicos

Anestésicos

Sedantes

Barbituricos
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e  Cloropromacina
¢ Inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina
(IECA)

DIAGNOSTICO DIFERENCIAL

Crisis hipoxémicas: En los neonatos con cardiopatias
ciandticas criticas con oligohemia pulmonar (el ejemplo
clasico es la atresia pulmonar) se observa un cuadro
clinico similar en relacién con el cierre del ductus
arterioso y no por espasmo infundibular, ya que la salida
del ventriculo derecho esta totalmente cerrada desde el
inicio. Son pues pacientes ductus dependientes.

Para que llegue alguna sangre a los pulmones vy
l6gicamente el cierre del mismo anula la llegada de
sangre a oxigenarse a ese nivel y provoca también
una severa hipoxemia y acidosis metabdlica; pero el
mecanismo de base no es el espasmo infundibular, por
lo que se prefiere llamarlos cuadros de hipoxemia
severa agudizada y para tratarlos, en vez del uso del
propranolol, lo que se requiere es prostaglandina para
reabrir el ductus o evitar que se cierre si fuera aun posible
y tratar con ello de mantener al paciente estable hasta
realizar la cirugia paliativa @.

Otros cuadros que pudieran generar dudas diagndsticas
son los cdlicos del recién nacido u otros dolores de
origenes diversos, espasmos del sollozo, crisis de laxitud,
mareos o caidas después de un esfuerzo ().

TRATAMIENTO

Su objetivo estara dirigido a reducir el cortocircuito de
derecha a izquierda y con ello disminuir la hipoxemia,
corregir la acidosis metabdlica generada por esta y
reducir el consumo de oxigeno.

En general los pilares de tratamiento seran los

siguientes:

¢ Posiciones:
Tomar y mantener al bebé por encima del hombro,
o sujetarlo de tal forma que su térax esté sobre las
rodillas de la persona que lo trata (",
Sosteniéndolo por los brazos y colocandolo en
posicion de acuclillamiento, es decir, piernas en
flexion forzada sobre los muslos y muslos en
flexion forzada contra el abdomen, se conoce como
posicién genupectoral. En esta posicion se elevan
las resistencias periféricas sistémicas (2.

¢ Oxigeno:
Aun cuando es dificil detener una crisis una vez
iniciada, la cual aparece en forma imprevista, se
puede evitar su prolongacion aplicando oxigeno
100% a la cara del paciente. Otros autores plantean
que esto solo tiene un valor limitado ® ", ya que el
problema es una disminucién del flujo sanguineo

pulmonar, no de la capacidad de oxigenacion, pero
aun asi, no cabe duda que junto a la no extraccion
de sangre durante la crisis, mejorara el aspecto
psicologico del paciente durante la crisis.

Sedacion:

Sulfato de morfina: Se us6 en épocas pasadas la
morfina intramuscular (1 mg/kg IM) #2239,

Otros autores recomiendan aun la sedacion con ella
y en este caso a dosis y vias diferentes (0,1 mg/Kg
EV y SC) 3, Se plantea que no se intente para su
administracion la via endovenosa .

Ketamina: Aumenta la resistencia vascular sistémica;
se administrara lentamente ya que puede producir
depresion respiratoria (1 mg/kg — 3 mg/kg EV) (1124,

Midazolam endovenoso.

Drogas vasoconstrictoras:

Con el mismo objetivo de elevar la resistencia
periférica se pueden usar drogas vasoconstrictoras,
lo que dificultara en cierta medida el ingreso de
sangre venosa del ventriculo derecho a la aorta
dextropuesta ® y al mismo tiempo permitira mayor
afluencia de sangre al pulmon y eleva la saturacion
arterial de oxigeno (:2627),

Farmaco Dosis

Noradrenalina 0,1 - 0,5 ug/kg/min

0,02 mg/kg EV'2 0

Bolo inicial de
10pg/kg/min—-50pg/kg/min

Se puede repetir y mantener
con 1g/kg/min-10g/kg/min (®

0,1 mg/kg EV

Fenilefrina

Metaraminol

Betabloqueadores

Buenos resultados ofrecen los betabloqueadores
(propanolol) por su efecto inotrépico negativo que
relaja e impide el espasmo infundibular, mejorando
el flujp pulmonar. Las principales acciones
farmacologicas estan en el sistema cardiovascular;
disminuir la frecuencia cardiaca, la fuerza contractil
del corazén, la presion ventricular sistdlica y la
presién arterial y aumentar la vasoconstriccién, el
retorno venoso y el gasto cardiaco. Se ha planteado
usar el propanolol como preventivo de las crisis y
para retrasar la cirugia correctora ("),

Propanolol: 0,01 mg/kg/dosis — 0.15mg/kg/dosis EV
M 0 0,05-0,1 mg/kg (9.

Esmolol: es un betabloqueador cardioselectivo de
accion ultracorta @ (bolo inicial de 0,5 mg/kg — 1 mg/kg,
mantenimiento con 100 pg/kg./min — 300 ug/kg./min)
Correccion de la acidosis

Bicarbonato de sodio 4% (1 mEq/kg y repetir cada 10
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0 15 minutos tantas veces como sea necesario) (219,
En los casos en que la crisis sea de poca magnitud
0 no sea factible canalizar una vena y el paciente
coopere se puede usar la via oral con dosis mas
elevadas y en caso de que el paciente no coopere
se puede pasar una sonda nasogastrica para
administrarlo @.

o Deshidratantes cerebrales
Si aparecen signos de edema cerebral o la crisis
ha sido severa y prolongada y con el objetivo
de prevenirlos se deben usar esteroides como
betametasona y dextran, asi como manitol al 20% u
otro diurético de asa como la furosemida, los cuales
aumentan la hemoconcentracion.

e Hidratacion
En caso de hemoconcentracion a razén de 10 cm®kg
de cristaloide o coloide.

¢ Manejo ventilatorio adecuado para lograr una
alcalosis respiratoria

o Anestesia general

o Tratamiento quirurgico

El 70% de los pacientes con TF y estenosis pulmonar
requieren operacion durante el primer afo de vida
por padecer crisis hipoxicas persistentes ©%. Se hara
preferiblemente la correccion primaria, excepto en
neonatos muy pequefios 0 cuando existan factores de

riesgo tal como una arteria pulmonar muy pequeha.
Un tipo de intervencion que se emplea para corregir
provisionalmente estas cardiopatias se denomina
«procedimiento de derivacién» (shunt). Esta es una
solucion de corta duracién que permite que llegue mas
sangre a los pulmones hasta que puedan corregirse los
defectos y ademas hacer fistula en aquellos en que la
coronaria cruza el infundibulo ¢, Figura 2.

Figura 2. Fistula de Blalock-Taussig modificada
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