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Introduccion

* Es una complicacion que se
presenta en los pacientes con . .
cardiopatias congénitas ciandticas Hipoxemia
con flujo pulmonar disminuido —
Tetralogia de Fallot

* Disbalance entre la resistencia
vascular sistémica y la pulmonar, - , ,
favoreciendo la disminucidn del Vasoconstriccion Acidosis
flujo sanguineo pulmonar e pulmonar lactica
incrementando el cortocircuito de
derecha a izquierda




Historia

 Descrita por primera vez por William Hunter (1718 -1783)

o Ataques de inconciencia, disnea y cianosis, asociado con atresia pulmonar,
estenosis pulmonar y comunicacion interventricular (CIV)

* Woods (1958): espasmo infundibular

* 1964 (Money y colaboradores): demuestran teoria de Woods
angiograficamente




Tetralogia de Fallot

 Cardiopatia congénita (CC) cianodtica con
disminucion del flujo pulmonar

* Desarrollo de estenosis del infundibulo
pulmonar

* Embriologia: falla de la fusion del septum
infundibular con el pliegue infundibulo
ventricular llevando a un septum infundibular
de grandes dimensiones que genera estenosis
y deja una solucién de continuidad (CIV)

* La estenosis infundibular independiente
primaria es rara, y se considera secundaria a
CIVs gue se han cerrado espontaneamente

Estenosis
pulmonar

Ventriculo
derecho
hipertrofico

Tetralogia de Fallot

Aorta cabalgando
la comunicacion
interventricular
















Definicion
* Cuadros que se presentan mayormente en la etapa de lactantes (2 meses a 3 anos), de
instalacion subita, matutinos fundamentalmente, que llevan 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

Los nifios con tetralogia de Fallot presentan
una coloracion de plel azulada cuando loran

0 se alimentan




Fisiopatologia

* Aumento del gasto cardiaco y de la demanda de oxigeno
* Gasto pulmonar limitado por estenosis

* Desequilibrio gasto adrtico y pulmonar se acentla y aumenta el cortocircuito adrtico
* J Pa02y pH, y I PCO2 - acidosis metabdlica

* Espasmo del infundibulo pulmonar por accion de las catecolaminas
* Provoca el sincope

* Infundibulo reactivo: gran cantidad de adrenorreceptores delta en el musculo infundibular del VD

*Si DAP cerrado, aumenta desequilibrio gasto aortico y pulmonar, reduciendo considerablemente
el pulmonar, llevando a las crisis de hipoxia



inico

Cuadro ¢

* En CC ciandticas
* Tetralogia de Fallot (mas frecuentemente)

* Doble emergencia del ventriculo derecho con estenosis subpulmonar
* Transposicion de grandes vasos con comunicacion interventricular y estenosis pulmonar subvalvular
* Atresia tricuspidea con comunicacion interventricular y estenosis pulmonar infundibular

* M3s frecuente 2-4 meses
* Duracion de minutos a horas

* Ansiedad, mirada de panico, irritabilidad, gritos, frecuentemente con descenso de la tension arterial
lo que otorga a la piel una coloracion palida ceniza caracteristica. Se profundiza la cianosis,
hiperventilacién y disminucién del tono muscular, con frecuencia disminuye el nivel de conciencia y el
nino desvia la mirada, en los casos graves puede perder el conocimiento y convulsionar

*Examen fisico: inconsolable, taquicardico, taguipneico, el soplo preexistente se debilita y acorta o
bien desaparece



Factores precipitantes

*Situaciones con aumento del consumo  ° Cateterismos
de O2 « Anemias

 Estados de hipovolemia

*Farmacos que aumentan
cortocircuito der =2 izq

Infecciones respiratorias altas o diarreicas

agudas
« Ansiedad * Inotropicos digitalicos
* Ejercicio * Anestésicos
e Llanto * Sedantes
e Fiebre * Barbituricos

* Clorpromazina

Alimentacion
* Inhibidores de la enzima convertidora de
angiotensina (IECA)

Defecacion



Diagnosticos diferenciales

e Crisis hipoxémicas:
e CC ciandsticas criticas con oligohemia pulmonar (ej. Atresia
pulmonar)

* En relacion al cierre del DAP y no por espasmo infundibular
(ductus dependiente)

* Cuadros de hipoxemia severa agudizada
* Tto: prostaglandina y cirugia paliativa

* Colicos del recién nacido u otros dolores
* Espasmos del sollozo

e Crisis de laxitud, mareos o caidas después de un esfuerzo

Conducto arterial
persistente

Defecto
del tabique
auricular

Valvula
pulmonar
atrésica

Ventriculo derecho pequeno



Tratamiento

Objetivo: reducir el cortocircuito der = izq

* Posicionamiento
* Posicion genupectoral sobre rodillas de quien lo trata
e Se elevan las resistencias periféricas sistémicas

* Oxigeno
* FiO2 100% a flujo libre o mascara facial

* Bolo de solucion fisiologica
* 10-20 cc/kg

* Sedacion
* Morfina: 0,1 mg/kg EV o SC
e Ketamina: 1-3 mg/kg EV lento
* Midazolam o fentanilo EV o IN



Tratamiento

*Betabloqueadores

* Propanolol: efecto inotrépico negativo, relaja e impide el espasmo del
infundibulo

* 0,01-0.15mg/kg/dosis EV
* Esmolol: 0,1 mg/kg dosis o infusion EV 50-75 mcg/kg/min

*Drogas vasoactivas Farmaco Dosis

* Drogas vasoconstrictoras — elevan resistencia vascular sistémica Noradrenalina 0,1 — 0,5 pg/kg/min
 Correccidn acidosis Fenilefrina 0,02 mg/kg EV*2 o

* Bicarbonato de sodio 4%: 1 mEqg/kg y repetir cada 10-15min Bolo inicial de

10pg/kg/min—50pg/kg/min

*Deshidratantes cerebrales Se puede repefir y mantener

* Sisignos de edema cerebral o crisis prolongada severa con 1g/kg/min-10g/kg/min &

* Prevencién con corticoides, diuréticos de asa Metaraminal 0,1 mg/kg EV

*Manejo respiratorio adecuado para lograr alcalosis respiratoria
*Anestesia general

*Tratamiento quirdrgico



Tratamiento quirurgico

* 70% de los pacientes con TF y estenosis pulmonar requieren operacion durante el primer afio
de vida por padecer crisis hipdxicas persistentes

* Excepciones de correccion primaria:
* Neonatos muy pequefios
* Factores de riesgo (ej. arteria pulmonar muy pequeia)

* Cirugia paliativa
* Procedimiento de derivacién (shunt)

Figura 2. Fistula de Blalock-Taussig modificada



Conclusion

e Complicacion importante de cardiopatias ciandticas que puede llevar a la muerte

* Es importante comprender su fisiopatogenia e su diagndstico correcto para orientar su
tratamiento oportuno

*Prevenir factores precipitantes en pacientes en riesgo de presentar crisis de hipoxia
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