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RESUMEN

Se revisa la literatura existente sobre las crisis
hipoxicas del enfermo con cardiopatia cianogena.
Se enumeran las bases fisiologicas y anatomicas,
el cuadro clinico y los factores desencadenantes
de las mismas. El tratamiento médico actual se basa
principalmente en el uso de relajantes del infundi-
bulo pulmonar (B bloqueadores).

La conducta quiriirgica que se preconiza moder-
namente es la correccion total en el primer afio de
vida para las cardiopatias que originan estas crisis.

CRISIS HIPOXICAS DEL ENFERMO
CON CARDIOPATIA CIANOGENA

Se realiz6 una amplia revision bibliogrifica
acerca de los mecanismos fisiopatologicos y
de la conducta profilictica, terapéutica y
quirtrgica, en el tema de crisis hipdxicas
secundarias a cardiopatias congénitas, descar-
tandose otras causas de crisis hipoxicas (“‘mal
de montafia”, neumopatia difusa, etc.).

Estas crisis se observan principalmente
en:
. Tetralogia de Fallot.
. Atresia pulmonar, con o sin CIV.
. Atresia tricuspidea.
. Transposicion de grandes vasos con

estenosis pulmonar.

La base anatomica se encuentra deter-

minada por:
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1. Estenosis infundibular pulmonar, que
causa reduccion del flujo sanguineo
pulmonar.

. La existencia de CIV, con corto-
circuito incrementado debido a la este-
nosis pulmonar.

La base fisiologica esta determinada por:

1. Cianosis (secundaria a la mezcla de

sangre venosa y arterial).

2. Hipoxemia (por inadecuada perfusion

pulmonar).

3. Policitemia secundaria.

Los factores principales que desencadenan
la crisis son: (5)
- Inmovilizacion forzada de los miembros
del paciente.
— Esfuerzo requerido para la alimen-
tacion.
— El llanto.
— Espasmo de sollozo.
— Excitacion.
— Ejercicio fisico.
— Defecacion.
— Cateterismo intracardiaco.
— Accion farmacologica de ciertos medi-
camentos (drogas simpaticomiméticas
y vasodilatadores).
— Expoliacion sanguinea.
— Hipertension arterial.
— Bipedestacion subita luego de estar en
reposo prolongado.

t-d

Cuando el paciente se encuentra en
reposo, la resistencia al flujo sanguineo
pulmonar estd determinada por la estenosis
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pulmonar, y esta resistencia es similar a la

que se ofrece al flujo sistémico (resistencia

al flujo pulmonar es semejante a las resis-
tencias periféricas izquierdas), con lo cual hay
una condiciéon “relativamente estable”.

Cuando stbitamente aparece un factor

desencadenante, se altera la condicién de

reposo, causando disminucion de las resis-
tencias periféricas, espasmo infundibular
pulmonar, incremento del cortocircuito veno
arterial y de la oligohemia pulmonar. Todo
lo cual lleva a hipoxemia, cianosis, acidosis
respiratoria, hipernea compensatoria que
aumenta el retorno venoso, aumenta el paso
de sangre de derecha a izquierda por el
cortocircuito, entrando en un circulo vicioso,

que de no romperse lleva acidosis lictica y

muerte irremediable. Si a lo anterior se suma

la existencia de anemia ferropénica hay dismi-
nucién del transporte de O, y aumento de la
hipoxia (cuadro N21).

Ampliando lo anterior es necesario

emitir algunos conceptos:

a. El infundibulo pulmonar ricamente
inervado por fibras simpaticas responde
a las catecoldminas con espasmo mads
hipertonia. Experimentalmente se ha
demostrado que el bloqueo beta adre-
nérgico produce relajacion del infundibulo
pulmonar, y por tanto, un efecto benefi-
cioso tanto profilactico como terapéutico.
(1,2,34).

b. Los mecanismos fisiologicos de adapta-
cion a la hipoxia, en vez de efectos benefi-
ciosos mas bien empeoran la crisis:
(cuadro N92)

1. Descarga adrenérgica: Aumenta el
espasmo infundibular pulmonar.

2, La disminucion de la destruccion y
aumento de la produccion de
serotonina en la anoxia, aumenta las
resistencias vasculares pulmonares (7).

3. Hiperventilacion: el aumento de la
PCO, causa hipernea refleja, pero por
la disminucion del flujo pulmonar no
solo se capta menos O, sino que se
elimina menos CO,, entrandose en un
circulo vicioso, con aumento del
retorno venoso, aumento de la acidosis
aumento de la hipernea, etc. (8,9).

4. Ante la hipoxemia el organismo recurre
al metabolismo anaerobio, lo cual lleva
a acidosis lictica, perpetuindose la
hipernea. (10,11).

5. Policitemia compensadora: aumenta la
viscosidad sanguinea, aumentando la
resistencia al flujo, lo cual favorece la
trombosis, estasis capilar, coagulacion
intravascular, etc. (12).

CUADRO CLINICO

Conociendo la fisiopatologia el cuadro
clinico es facil de deducir. (5,13,14,15,16).

Se presenta con mas frecuencia en la
tetralogia de Fallot, (aunque cualquier
anomalia que determine oligohemia pulmo-
nar puede provocar la crisis) y se encontraran
signos de estenosis pulmonar o de CIV.

Las personas que sufren estas crisis casi
siempre son ciandticas policitémicas y pueden
tener hipocratismo digital.

Se describen sincopes hipoxicos en la fase
precianotica de la tetralogia de Fallot, siendo
ésta la primera manifestacion de la cardio-
patia.

Este episodio es transitorio, fugaz con o
sin prodromos. El paciente presenta nervio-
sidad, inquietud, disnea moderada pero pro-
gresiva que culmina con hipernea paro-
xistica y cianosis, pérdida de conciencia,
flacidez generalizada y con frecuencia un
periodo de suefio. Puede haber dafio cere-
bral con afasia, hemiparesia, retraso mental
y muerte. Con la inconsciencia del paciente,
a menudo desaparece la hiperventilacion,
ésto favorece la ruptura del ciclo vicioso
provocado por la hipernea. También hay
hipotension arterial sistémica. El soplo de
estenosis infundibular disminuye la intensi-
dad o desaparece y en algunos se desplaza
hacia el foco adrtico. (24).

La crisis es mas frecuente entre los 3 meses
y 2 aiios, el paroxismo ocurre al despertar el
paciente por la marniana o después de
periodos de suefio durante el dia.

El episodio dura varios segundos o
minutos la primera vez, después puede durar
muchos minutos, horas y a veces el nifio
muere.

Las crisis pueden ser esporadicas o fre-
cuentes, pueden ocurrir una o varias veces al
dia o una o varias veces a la semana. A veces
tiene horario fijo, no hay relacion directa
entre el grado de cianosis y la frecuencia de
los episodios.

COMPLICACIONES
a. Propias de la cardiopatia congénita.
b. Por la policitemia.
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AUMENTA SUSCEPTIBILIDAD A LA HIPOXIA
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En pacientes con cianosis intensa y eritro-
citosis que llegan a la adolescencia o edad
adulta, hay cambios tromboticos locales en
los pequefios vasos del pulmén (aunque ésto
es raro). La baja presion de O,, la dismi-
nucion del flujo sanguineo en la circulacion
pulmonar, junto con el aumento de la masa
de células rojas, producen alteraciones
anatomicas en las arterias y arteriolas muscu-
lares de los pulmones.

Como consecuencia de las crisis hipoxicas
intensas y reiteradas, las secuelas ocurren
sobre todo a nivel del SNC (14,18,19).

Por la hipoxia severa puede haber trombo-
sis del sefio venoso cerebral, después de la
crisis hipdxica prolongada (13). La trombo-
sis cerebral es elevada en los primeros 18
meses, sobre todo en nifios muy policitémicos
0 muy ciandticos. La hipoxia cerebral recu-
rrente puede producir dafio cerebral y
retraso mental.

Quizas la complicacion mas frecuente del
sincope hipdxico es la formacion de zonas de
reblandecimiento y de abscesos cerebrales

(19).

TRATAMIENTO DE
LAS CRISIS HIPOXICAS

El tratamiento de las crisis hipdxicas,
podemos enfocarlo en tres fases:

1. Tratamiento de la crisis (fase aguda):
El tratamiento especifico es el siguiente:
(1,4,5,15,21,22,23,24,25,27)

a. Mantener al paciente en declbito ven-
tral con la cabeza baja y flexion de las
rodillas sobre el pecho.

b. Mantener via aérea permeable; solo se
entubara en caso de franco compromiso
respiratorio.

¢. Tranquilizar al paciente y sedarlo, para
ésto puede usarse hidrato de cloral o
diazepan a dosis habituales. Se ha
usado también sulfato de morfina pero
tiene el inconveniente de que produce
liberacion de catecolaminas, depresion
del centro respiratorio e hipertension
ortostatica.

d. Correccion del desequilibrio acido-base:
por la hipoxia se produce acidosis
lactica que se corrige con bicarbonato
de sodio; se ha usado el azul de
metileno que disminuye la formacion
de lactato.
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e. Uso antiespasmodico del infundibulo
pulmonar.

2. Tratamiento de mantenimiento:

Hay varios factores que contribuyen a la
presentacion de las crisis, y que podemos
evitar, como son: (5,1)

a. Policitemia secundaria: Deben efec-
tuarse sangrias periodicas con sustitu-
cion del volumen extraido con plasma
o suero glucosado, lo que conlleva a
mejoria en el transporte del oxigeno
al disminuir la viscosidad y las resis-
tencias sistematicas (4,8,22,28).

b. Evitar factores desencadenantes como:
Inmovilizacion forzada.

Ejercicio intenso.

Bafios calientes.

Periodos de excitacion (llanto, etc.).

Procedimientos diagnosticos como

cateterismos cardiacos.

Correccion de la anemia hipodromica

administrando hierro a dosis habituales.

Drogas que previenen el espasmo

infundibular del ventriculo derecho:

(1,4,23,24,25)

- Bloqueadores Beta adrenérgicos (pro-
panolol)

- Ciclopropano

c. Tratamiento quirirgico: (29,30,31)

Anteriormente se realizaba cirugia
cuando las crisis eran repetidas, inten-
sas 0 cursaban con hipoxemia y poli-
citemia severas, que no respondian al
tratamiento conservador.
La conducta moderna actual es realizar
la correccion quirtirgica durante el
primer afio de vida, en vez de dar tra-
tamiento médico paliativo, ya que con
este procedimiento los resultados a
corto y largo plazo han sido mas
satisfactorios (32).
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