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RESUMEN

Se hace una revisibn del tema. Se analizan su fisiopatologia, sus manifestaciones chinicas, su
etiologiay sumanejo. Las crisis hipdxicas son una manifestacion clinica comin a varias cardiopatias
congénitas clandticas que deben ser manejadas raplda y eficazmente por cudlquier médico que
esté en contacto con ellas. En esta revisiéon se dan algunas pautas para el manegjo, que son simples
y se pueden aplicar en centros de atenclén primaria, mientras se remite el paclente a Instituciones
mas especializadas donde pueda reclbir el fratamiento quirirgico adecuado.
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SUMMARY

A review of the hypoxic crisis’ theme Is made. It's physiopathology, clinlcal manifestations, etiology,
and management are analized, The hypoxic crsls Is a common clinical manifestation of different
cianotic congenital cadiopathies that should be managed as quickly and efficlentiy as possible by
any physiclian who is in contact with them. In this review, some simpile forms for the treaiment are
glven, and they can be applied to any center of a primary attentlon, while the patient is taken to
a more specialized insttution where a surgery tfreatment can be applied.
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Esta patologia ha reciblde multiples nombres:
Crisis de hipempnea paroxistica, sincope hipbxi-
co, sincope ciandtico, ataques azules, ataques
clanéticos; actualmente el mas aceptado es
el de crisis hipdxicas (CH) (1, 6).

Las crisis hipdxicas son una manifestacién clini-
ca, durante los 2 primeros anos de vida, en las
cardiopatias congénitas ciandgenas (C.C.C.)
que tienen como comun denominador, el obs-
tGculo a la via de entrada ¢ de salida en el
ventriculo derecho (V.D.), cortocircuito veno
arterial a nivel aurdcular o ventricular y la hipo-
xemia arteral. (1, 6. 7)

Frecuentemente son una emergencia en car-
diologia pediatica. Sus manlifestaciones clini-
cas pueden ser tan leves como adinamia y
discreta hiperventilacién o tan graves como la
presentacién de convulsiones con deterioro
ireparable anivel cerebral. El cuadro ¢linico se
presenta en un nifo con C.C.C. que estaba
tranquilo y s& foma Inquieto, con dificultad res-
piratoria, la cianosls aumenta y la respiracion
se vuelve jodeante, el llanto débll y algunos se
colocan kas manos en el pecho comosi presen-
taran dolor. Es coman encontrar la disminucién
delsoplo cardiaco o su desaparicion temporal.
La duracién es de pocos minutos u horas y
pueden ser fatales. Los episodios cortos son
seguidos de hipotonia generalizada y suerio.
Los episodios severos pueden progresar a la
inconsciencia, convuisiones o hemiparesia, Du-
rante |o crsis de hipoxia, los camblos depen-
den del grado de insaturacién. En casos de
hiperpnea y clanosis moderada, fa saturacion
de oxigeno arterial es del 50% a 60% y el pulso
de 120 a 150/min.; el soplo pulmonar se acorfa
y el frémito se ausenta, la presién en la arteria
pulmonar baja y ko presion arterial no cambia,
mientras que an los casos severos, encontfra-
mos: cianosis marcada, saturacion arterial me-
nor del 50%, pulso de 150/min., soplo pulmonar
ausente e igualimente el frémito; la presidn en
la arteria pulmonar es muy baja y Ia presién
arterial sistémica no tiene cambios.

Pueden ser desencadenadas por espasmo
delinfundibule del ventriculo derecho, que dis-
minuye el flujo pulmonar y aumenta el cortocir-
cuito de derecha aizquierda (4. 7). Por el clemre
del conducto arteroso en casos como la atre-
sia pulmonar © mecanismos centrales como la
hiperpnea que aumenta el retormno venoso al
venticulo derecho y de esta forma se aumen-
ta la obstruccldn a nivel de la arteria pulmonar
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(1.2.6). Por ka caida de las resistencias periféri-
cas con disminucién de la presién sistémica y
aumento sibito del cortocircuito veno arterial
y de la norepinefiina.

Las crisis se asocian a ia reduccién en el flujo
pulmonar, resutando la hipoxla y la acldosls
metabdlica que estimulan el centro respiratorio
debido al aumento en la presion de CO2, lo
cual causa hiperventilacion, la que a su vez
preduce un aumento del retormo venoso y de
los velimenes aurcular y ventricular derechos
y. debido ala obstruccion que hay en la salida
de este Ultimo, se produce un mayor cortocir-
cuito de derecha a izquierda.

Los factores predisponentes son: La movilizo-
clén forzadaq, debide a la dismininucidén del
retorno venoso, que disminuye el gasto cardia-
ce derechoy elfiujo pulmonar, lo que aumenta
la hipoxemia y desencadena la coscada de
hechos fislopatoléglcos que llevan al paciente
a una crisis hipbdxica. (1, 6).

Bl ejerciclo eleva el gasto cardiaco con qu-
mento en los requerimientos de oxigeno a nivel
dlel sisterna nervioso central vy de los tajidos
periféricos; ademds disminuye las resistenclas
periféricas al desencadenar vasodilatacion,
Este aliimo factor facilita el cortocircuito de
derecha a lzquierda, desencadenando mayor
hipoxemia y mas cianosis. (1, 6)

La vascdilatacion periférica, ya sea famaoco-
ibgica o de otro origen, tiene los mismos efec-
tos antes mencionados. (6)

Elilanto, en la fase inspiratora y en la de deten-
clén, produce el fendémenc de Valsalva, que
eleva notablemente las resistenclas puimona-
res. De esta manera disminuye el flujo pulmo-
nar, cae la oxigenacion sistémica y sl hay co-
rmunicaciones anatémicas entre las cavidades
derechas e zqulerdas, hay aumento del corto-
circuito hacia el lado lzqulerdo, produciéndose
insaturacién arterial. (1)

La hiperventiiacidn, en la mayoria de los casos,
s un mecanismo compensador y causa direc-
tadelacrsishipdxica. En general, los pacientes
con C.C.C., fienen hiperventllacién en reposo,
porque son hipéxicos, tienen niveles altos de
CO2 y ademds discreta acldosls respiratoria.
Todos estos factores estimulan el centro respl-
ratorio y es asi como los nifos manejan frecuen-
clasrespiratorias mayores.alos delos otrosnifios
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de su edad. Cualquier factor de insaturacién
arterial o un mayor contenido de CO2 arterial
produce hiperventilacién importante. Hemodi-
ndmicomente hay un mayor retomno venoso,
aumenta el volumen en la ADy en eiVD. Como
todos estos paclentes flenen obstruccion del
tracto de sakida del VD, se facillta el cortocir-
cuito derecha-lzquierda a través de la comuni-
caciéon interawicular o interventricular, desen-
cadenando mdas hipoxiay més hipercapnila. Se
estimula asi ain maés el centro respiratorio, y el
aumento del volumen a las cavidades izquier-
das, formando un circulo vicloso de hipoxemia,
hiperventilaciéon, mayor cortocircuito, mayor
hipoxemia y termina con la inconsciencia del
paciente o con la sedacién st es tratado répi-
damente. (2.6).

Algunas drogas que producen disminucién de
las resistenclas periféricas o aumentan el retor-
no venoso, desencadenan crisls hipdxicas, por
ios mecanismos antes mencionados. (6)

La excitacién, la defecaciony ka alimentacion,
fambién son desencadenantes, ya que produ-
cen fendmenos de Vaisalva que aumentan 1os
requerimientos de oxigeno y el gasto cardiaco.

Las crisls hipdxicas se definen como un cuadro
sincopal, producido poraumento delos reque-
rimientos cerebrales de oxigeno, donde el
aporte puimonar es muy insuficiente para cu-
brir la demanda. Este fendémeno produce de-
saturacion arterialimportante y el nifio se hace
clandtico vy se defiende de la hipoxia de dife-
rentes maneras. Una de ellas es ia estimulacion
simpdética, que aumentalas catecolaminas clr-
culantes, produciendo un aumento de la fre-
cuencia cardiaca y mejorando el inotropismo
ventiicular para entregar mas oxigeno a los
tejidos periféricos; pero desencadenan el es-
pasmo infundibular en los paclentes con obs-
truccién del tfracto de salida del ventriculo de-
recho por estenosls infundibular (6).

Otra manera es a hiperventilacion; cualquler
estimulo que disminuya la concentracién de
oxigeno y aumente el CO2 arterial y la acidosis
respiratora, produce un aumenio en la fre-
cuencia resplratoria ya elevada, tratando de
barrer el CO2 circulante. Cuando la saturacidn
de oxigeno es mencor de 35 mm., aparece el
metabolismo anaerdbico con produccién de
lactato, suméndose asi a la acidosis respiratoria
de base, una acidosis metabdlica que au-
menta adn mdas la hiperventilacion. Ademdés,
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los ifones responden a la hipoxia produciendo
entropoyetina y de esta manera estimulan la

:médula éseaq, produclendo gran cantidad de

gldbulos rolosicirculantes; iniclaimente se mejo-
ran la capacidad de transporte de oxigeno v
la volemia. Este mecanismo compensatorio
cumenta la viscosidad de ka sangre, las resis-
tenclas periféricas y las pumonares, 1o cual se
SUMAO como cousa al efecto que querian com-
pensar. Los gidbulos rojos son pobres en hierro,
por lo tanto estos paclentes son anémicos, de-
bido a una médula hiperfuncionante con po-
co dmacenamiento de hiero. Ademads, el nd-
mero de plaquetas clrculantes y el fibrindgeno
son bajos. (6, 8).

El transporte de oxigeno esté alterado en la
hipoxia, la acldosis desplaza la curva de diso-
clacién de la hemoglobina a la derecha, en-
tfregando con mayor faclidad el oxigeno a los
tejidos periféricos.

En el sistema nervioso central hay deterioro
franco. Cuando las crisis son prolongadas y
repetitivas, llevan a la muerte de neurcnacs,
fendmeno que se va a manifestar por reblan-
decimiento de dreas locallzadas en el cerebro
y la fomacion de abscesos. Todas estas crisls
sumadas producen retraso mental y dafio ce-
rebral ireparable. En los nifos muy clandlicosy
policitémicos se ha apreclado una alia inci-
dencia de trombosis cerebral con secuelas
neurcidgicas importantes. (6, 8).

Las cardiopatias que producen crisis hipdxicas
son: La Tetralogia de Fallot, Atresia o Estenosis
pulmonar con comunlcaclén interventricular y
Transposiclédn de grandes arterias, Atresia o Es-
tenosis pulmonar con atresia tricuspideq, Atre-
sla o Estenosis pulmonar con ventriculo Gnico y
Transposicién de las grandes arterias con sep-
tum integro.

La Tetralogia de Fallot s ia cardiopatia congé-
nita cianégena que més comunmente produ-
ce ciisis de hipoxia, La alteracion embrioldgica
es el desplazamiento anterior del septum Infun-
dibuiar, de tal manera que produce estencosis
infundibular pulmonar, desplazamiento de la
aorta sobre ol sepium Interventricular y mala
alineacién del septum infundibular, lo cual lle-
va a cortoclrculto veno arterlal. La explicacién
de la causa es el espasmo del infundibule, que
se desencadena por cualquier estimulo simpa-
tico o directo como el cateterismo, por bajo
gasto del ventriculo derecho (7).
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La Transposicién de grandes arterias es una
cardiopatia congénita ciondgena, caracteri-
zada por concordancia auriculo- ventricular y
discordancia ventriculo-arterial; es decl, las
auriculas estén conectadas normalmente con
los ventriculos, pero los ventriculos no 1o estan
con los grandes vasos; del ventriculo derecho
sale la aorfa y dei ventriculo izqulerdo sale la
arteria puimonar, creGndose dos circulaciones
en paralelo: Una con alta concentracion de
oxigeno y ofra con alta concentracién de C02
y pobre contenido de oxigeno, que necesaria-
mente se deben comunicar enfre si. Generai-
mente lo hacen a través de una comunicacion
interauriculor, la persistencia del conducto ar-
terioso © una comunicacién interventricular.
Las crisis de hipoxka se producen en estos pa-
clentes cuando se presenta CIV restictiva que
limita el flujo bidirecclonal entre las dos circula-
clones cuando hay estenosls puimonar o cuon-
do la persistencia del conducto arterioso se ha
obstruido y es la Unica comunicaclidn entre las
dos clreulaciones o cuando hay un aumento
de los requerimientos metabdlicos (6).

La estenosis o atresia pulmonar con CIV produ-
ce una oligohemia pulmonar marcada, La per-
sistencia del conducto arferioso pemite el pa-
so de sangre de la aorta descendente a la
pulimonar izquierda, de esta manera el volu-
men de sangre oxigenada llega a la auricula
izquierda y se asegura la supervivencla del pa-
ciente; atfravés dela CIV, se produce constan-
temente un cortocirculto de derecha a lzquier-
da que desatura la circulaclion sistémica y por
50 l0s paclentes son clandiicos. Las crisis hipd-
xicas se producen cuando se clerra el conduc-
to arterioso, con lo cuadl se produce un cuadro
clinico acelerado y muy grave. Como estos
casos son ductus dependientes, se debe man-
tener ablerto el conducto arterioso, pensando
slempre en realizar cirugia muy rapidamente.

En la Afresio tricispidea no hay comunicacién
entre la aurcuky y el ventriculo derecho; la
sangre venosa sistémica pasa a la auricula
izquierda a través de la comunicacién Interau-
rcular y de dlli al ventriculo izqulerdo v a través
de la comunicacién Interventricular pasa al
ventriculo derecho, que no tlene tracto de
entrada pero si porcldén trabecular y salida.
Estos pacientes presentan un Infundibulo ven-
fricular hipertréfico y pueden presentar espas-
mo de esta estructura. Los pacientes son cla-
néticos porque la sangre saturada de oxigeno
de la auricula zquierda, se combina con ta
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sangre venosa sistémica, desaturéindose de
una forma Importante y los niveles de oxigeno
clrculante en el Gbol arterial son bajos, Las crisls
de hipoxia se producen por espasmo delinfun-
dibuio ventricular derecho, al presentar CIV
restrictiva que disminuye el volumen de sangre
quelogra poasaral ventriculo derecho; también
cuando se clera el conducto arferdoso ¢ cuan-
do seincrementan los requerimientos de oxige-
no.

En el doble fracto de salida del ventriculo de-
recho, las conexiones atrioventriculares son
nomnailes, pero del ventriculo derecho salenlas
dos clrculaciones, pulmonar y sistémica, a fra-
vés de la puimonar y ia aorta, Los ventriculos se
comunican entre si a fravés de una comunica-
cidninterventricular. Estos pacientesson ciané-
ficos debido a que la sangre del ventricuio
lzquierdo estd desaturada, y si existe estenosis
pulmonaor, la sangre se desaturard mucho mas,
pasard del ventiiculo lzquierdo al ventriculo
derecho y de ahi ala circulacion sistémica por
la aorta, la cuallieva a clonosls severa. Las crisls
de hipoxia se producen cuando hay estenosis
pulmonar y el ductus arterioso permeable se
obstruye © cuando hay aumento de los reque-
rimlentos metabdlicos de oxigeno.

TRATAMIENTO
1. Medidas preventivas

1.1 Anemia: Todos los paclentes, como son
anémicos, flenen alto resgo de presentar
crisls hipéxica; por lo tanto se les debe
Iniciar suplemento diario de hlerro y acido
folico (6).

1.2 Control de hemoglobina y hematocrito: Si
laHb > 15 grs% Hto. > 60, deberda redlizarse
flebotomia de 10 cc/kgr. previa coloca-
clén deé un volumen igual de liquido para
hidrataro. Preferimos dextrosa al 5%, y
control cada 15 dias de acuerdo con el
paciente (8, 4).

1.3 Sedacién: Hay que evitar la excitacion de
los pacientes, por lo que s& deben mante-
ner sedados, preferiblemente con hidroxi-
cina o diazepam a 0.25 mgr/kgr, cada 12
u 8 horas.

1.4 Los estimulos simpéticos son blogqueados
por betabloqueadores; en este caso se
utiliza el Propranolol a dosis de 1 - 3
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mgr/kgr/dia, para evitar el espasmo Infun-
dibular,

1.5 Hipertermia e infecciones. Deben contro-
larse répida y eficazmente las infecciones
y la hipertermia debldo a que son urgen-
clas reiativas en este grupo de pacientes.

1.6 Oligohemia puimonar: Se debe mejoraria
circulacion pulmonar lo méas répldamente
con clrugia, ya sea pdliativa, con fistula
arteriovenosa; o curativa, con la correc-
clén total del defecto cuando se encuen-
tran arterias pulmonares bien desarrolla-
das. La prostaglandina E1 estd indicada
cuando hay una cardiopatia congénita
ciandtica dependiente del conduc to ar-
terioso, para evitar el clerre y siempre pen-
sando en llevar al paciente rapidamente
a clrugia (9).

2. Medidas generales.

2.1 E reposo absoluto en posicién genupec-
toral Imitando la posiclén de cucitias.

2.2 Sedacién con diazepam o hidroxicina.

2.3 Hidratacidn: Se debe reponer la volemiay
rastablecer el retomo venoso, cuando el
niro esta deshidratado.

2.4 Acidosls: Es una emergencia gue se debe
tratar répidamente; los liquidos de sosteni-
rmiento deben tener el contenido de scdio
en blcarbonato de sodio, 0 de acuerdo
con los gases arterales,

2.5 La ciugia es una emergencia; todas las
medidas tratan de prolongar la vida dias
o semanas, mientras se lleva el paclente a
cirugia paliativa o correctiva.

2.6 Oxigeno: La ufiidad es relativa porque
realmente el problema esla obstrucclon a
nivel de ia arteria puimonar, de tal forma
que a pesar de que el pulmén esté estruc-
turgimente nomal y tenga una buena
venttiackdn-perfusion, no hay fiujo pulmo-
nar que suministre el oxigeno, de tal ma-
nera que en algunos casos seria INUtil y
peligroso, como en aquellos que son duc-
tus dependientes, donde obstruiria la Uni-
ca via que salva la vida del nifio.

2.7 Tratamiento de ka insuficiencio cardiaca.
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2.8 Lamorfina est@ contraindicada debide a
que produce vasodiiatacion esplancnica
y por lo tanto disminuye también el retomo
venose, aumentando el hipofiulo pulmo-
nar.

2.9 Enlos cardiopatias ductus dependientes,
el uso de prostaglandinas E1 a dosis de
0.05 mgrs/kgr/min, durante 1-12 horas con
el nifo monitorzado, para mantenedo vi-
vo mientras se interviene es muy importan-
te.

3. Medidas durante la crisis hipdxica.

3.1 Sedaclén, Diazeparm venoso 0.2 mgrs/kgr.
3.2 Trotar la acldosis metabdiica,

3.3 Hidratacion: S estd policitémico,

3.4 Intubacién.

3.5 Prostaglandina E1 sl es cardiopatia ductus
dependiente.

3.6 Uevar a cinugia.
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