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INTRODUCCION

El diagnéstico y manejo de las cardiopatias
congénitas (CC) ha tenido una evolucion muy fa-
vorable en los Ultimos 30 afios. En las décadas del
50y 60, cuando se inicio la cirugia cardiaca abierta,
se operaban solo los casos de menor complejidad,
de tal forma que la mayoria de pacientes con CC de
moderada o alta complejidad morian en la infancia.
Gracias a los avances tecnoldgicos y la ganancia de
conocimiento y experiencia, hoy en dia 85 a 90%
de los pacientes que nacen con CC y que son trata-
dos, alcanzaran la edad adulta. Esto ha llevado a un
cambio en el perfil de la poblacion con CC. Si bien
la incidencia de las CC se ha mantenido constante
en el tiempo (aproximadamente 1% de nacidos vi-
vos), la prevalencia de adultos con CC (tratada o
no) ha aumentado con los afios. Actualmente se
estima que debe haber 4 adultos con CC por cada
1.000 adultos vivos'?. Aunque la mayoria de los
pacientes hayan sido diagnosticados y manejados
oportunamente, al menos un 50% requerira reinter-
venciones y necesitara seguimiento estricto. Este es
el caso de los pacientes que han sido sometidos a
procedimientos paliativos, que los llevan a condi-
ciones no fisioldgicas (por ejemplo, pacientes con
ventriculo tnico). 25% de los pacientes adultos con
CC no han tenido intervenciones quirurgicas, bien
sea por falta de diagnostico o por que la alta com-
plejidad de sus lesiones los dejo fuera del alcance
quirdrgico en su momento.

Es claro que existe una nueva poblacion de pa-
cientes adultos con alguna forma de CC, que conti-
nuara creciendo, ya que Chile tiene mas de un 90%
de cobertura de diagnostico y manejo de CC3. Esto
ha generado a nivel mundial la necesidad de crear

grupos multidisciplinarios especializados en el ma-
nejo de estos pacientes, que tradicionalmente fue-
ron vistos por pediatras, en hospitales pediatricos,
pero que deben hacer su transicion hacia la vida
adulta*’. Los pacientes adultos con CC, pueden
requerir cirugia no cardiaca o intervenciones obs-
tétricas, por lo que los anestesidlogos deberiamos
tener los conocimientos necesarios para enfrentar
su manejo en forma adecuada.

Una de las mayores dificultades en el abordaje
de las CC es la gran variedad de lesiones. Existen
multiples clasificaciones que intentan facilitar
el estudio de estas patologias. Una de las mas
tradicionales divide las CC en ciandticas y no
ciandticas. En esta revision nos centraremos en
las CC ciandticas en pacientes adultos. Haremos
énfasis en las consecuencias que produce la cianosis
crénica en multiples d6rganos, lo que la convierte
en una enfermedad sistémica y haremos algunas
recomendaciones sobre la forma de enfrentar estas
patologias durante cirugia no cardiaca.

CIANOSIS Y SUS CONSECUENCIAS

Cianosis es la coloracion azulada de las muco-
sas y la piel debido a la presencia de una cantidad
aumentada de hemoglobina (Hb) desaturada en los
tejidos. Puede ser central o periférica. La cianosis
central se produce por mezcla de sangre desoxige-
nada con sangre oxigenada (por comunicaciones de
derecha a izquierda intra o extracardiacas o mezcla
en una camara comun) o por sangre que no se oxi-
gena en los alvéolos es decir shunt intrapulmonar.
La periférica ocurre por aumento de la extraccion
de oxigeno en la piel cuando hay un flujo cutaneo

*  Profesor asistente, Facultad de Medicina, Pontificia Universidad Catolica de Chile.
Anestesiologa Hospital Clinico Pontificia Universidad Catdlica de Chile.

97



C. CARVAJALF.

reducido (vasoconstriccion periférica por frio o fe-
ndémenos vasogeénicos).

La cianosis central implica hipoxemia que,
cuando es cronica, produce mecanismos adaptativos
en diversos érganos. A continuacién revisaremos
los cambios que se producen por la hipoxia crénica:

1- Alteraciones hematologicas

- Eritrocitosis

La hipoxemia cronica estimula la produccion de
eritropoyetina (EPO) a nivel renal, lo que produce
un aumento de la masa globular roja, fenomeno
conocido como eritrocitosis. Este término no es
equivalente al de policitemia.

Policitemia: termino griego que significa
aumento de células en la sangre. Puede ser primaria
o secundaria. En las policitemias primarias hay un
defecto innato en progenitores hematopoyéticos que
permite la sobreproduccion celular a nivel medular.
La forma mas comun de policitemia primaria es la
Policitemia Rubra Vera, en la que hay proliferacion
de las tres lineas celulares (células rojas, blancas
y plaquetas)®. Las policitemias secundarias se
producen por el estimulo de factores circulantes
sobre la médula 6sea, como seria el caso de la EPO
en los casos de hipoxia crénica o algunos tumores.

La eritrocitosis secundaria es un mecanismo
adaptativo para mejorar el aporte de oxigeno a los
tejidos, pero produce alteraciones en la reologia
normal. El aumento de la masa de globulos rojos
(GR) produce aumento de la viscosidad sanguinea
que puede reducir el flujo sanguineo y la perfusion
tisular’®. La morfologia de los GR también altera
la viscosidad sanguinea. Estudios in vivo han
mostrado que a nivel microvascular, una vez que
los vasos alcanzan un diametro menor que el de
un GR (4 a 6 micras), la viscosidad se hace muy
dependiente de la deformabilidad del GR®. Los
glébulos rojos con una cantidad adecuada de
hierro (Fe++) son biconcavos y mas flexibles que
los que tienen deficiencia de este ion, los cuales
son microesferociticos, rigidos y con tendencia
a la agregacion'®!. Es decir que para un nivel de
hematocrito (Hcto) igual, la viscosidad sanguinea
sera mayor si los eritrocitos tienen deficiencia de
Fe++. Este concepto ha ganado importancia en los
ultimos afios ya que es frecuente que los pacientes
cianoticos cronicos tengan deficiencia de Fe++,
sobre todo si son sometidos a flebotomias, que es
una practica utilizada para disminuir los sintomas
de hiperviscosidad. Es mas, el accidente cerebro-
vascular (ACV), complicacidén que se presenta en
aproximadamente 14% de los pacientes ciandticos
cronicos'?, parece tener mas correlacion con la
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deficiencia de Fe++ que con los niveles de Heto".

- Aumento de la viscosidad sanguinea
(hiperviscosidad)

La disminucion del aporte de oxigeno tisular
por el aumento de la viscosidad sanguinea produce
sintomas como cefalea, trastornos visuales, pérdida
de la concentracion, parestesias, fatiga muscular
y, lo mas temido, eventos tromboéticos como ACV
o embolia pulmonar. Actualmente la flebotomia
solo esta indicada cuando hay sintomas moderados
o severos de hiperviscosidad una vez que se ha
descartado o manejado la deshidratacion y la
deficiencia de Fe++. Rara vez se producen sintomas
con Hctos menores de 65% y las flebotomias
profilacticas no estan indicadas’.

2- Alteraciones de la coagulacion

Esta bien documentado que los pacientes cia-
néticos tienen mayor riesgo de sangrado cuando
se someten a procedimientos quirtirgicos'*!>!¢. Es
frecuente encontrar pruebas de coagulacion anor-
males en estos pacientes. El tiempo de protrombina
(TP), el tiempo parcial de tromboplastina (TPT) y
el recuento plaquetario estan frecuentemente alte-
rados en pacientes con Hctos mayores de 60%"".
Una mayor proporcion de nifios ciandticos tienen
aumentados los niveles de dimero-D, evidenciando
activacion de la coagulacion'®. Algunas de las ex-
plicaciones a estos hallazgos son:

- Alteraciones plaquetarias

El recuento plaquetario estd inversamente
relacionado con el Hcto, asi que es comun que los
pacientes con eritrocitosis secundaria a hipoxia,
tengan al menos trombocitopenia leve (100.000 a
150.000 plaquetas)®. Los primeros trabajos sobre
el tema encontraron que la agregacion' y la vida
media plaquetaria se alteran en relacion con el grado
de eritrocitosis?®?!. En un estudio mas reciente Lill
y cols., encontraron disminucion de la produccion
plaquetaria en 25% de 105 pacientes ciandticos?.
En estos pacientes el recuento plaquetario estaba
inversamente relacionado con la magnitud del
shunt de derecha a izquierda. Esto se explicaria
porque los megacariocitos son transformados en
plaquetas durante su paso por el lecho pulmonar, de
tal forma que si se pierde este paso, se pierde parte
importante de la maduracion plaquetaria.

- Coagulacion intravascular diseminada (CID)
Elaumentodelaviscosidadanivel microvascular

hace que haya estasis vascular, que permite la

interaccion de las plaquetas con el endotelio, con
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la consecuente activacion plaquetaria, generacion
de trombina y formacion de fibrina. De esta forma
se consumen plaquetas y factores de coagulacion.
Esto explicaria los mayores niveles de dimero-D
encontrado en estos pacientes'®.

- Disminucion de la produccion de factores de
coagulacion

Los factores sintetizados en el higado pueden
producirse en forma anormal si los pacientes tienen
una funcion hepatica disminuida por la hipoxia y
la hipoperfusion cronica. Ademads, los factores
vitamina K dependientes (I, VI, IX y X) requieren
de una adecuada absorcion a nivel intestinal, que
puede estar afectada por la cianosis.

- Error en la forma de procesar las pruebas de
coagulacion

La eritrocitosis disminuye la cantidad de plas-
ma en una muestra de sangre total. Las pruebas de
coagulacion se realizan en plasma y se colectan en
tubos con anticoagulante. Si no se corrige la can-
tidad de anticoagulante, el plasma quedara con un
exceso de éste que alterara el resultado. Normal-
mente la relacién es de 1 parte de anticoagulante
por 9 de sangre. El volumen de sangre que se debe
adicionar a un tubo con 0,25 ml de citrato de sodio
al 3,8% se puede calcular con la siguiente formu-
la':

Volumen en ml = 2,25 x (100 - Heto normal / 100 -
Hcto del paciente).

- Otras alteraciones de la coagulacion:

Los pacientes con cardiopatias congénitas
pueden presentar formas adquiridas de enfermedad
de von Willebrand (EVW), secundarias a una mayor
destruccion de los multimeros de factor de VW,
producida por los flujos turbulentos que se generan
en la anatomia cardiaca anormal®?*, También se ha
documentado aumento de la fibrinolisis primaria,
que seria la razon por la cual los antifibrinoliticos
han demostrado utilidad en la disminucién del
sangrado durante cirugia cardiaca en este tipo de
pacientes.

3- Alteraciones vasculares

A nivel microvascular los pacientes ciandticos
cronicos parecen tener disfuncion endotelial, que se
manifiesta como menor capacidad de aumentar el
flujo sanguineo ante mayor demanda (por ejemplo,
ejercicio) y generacion de acidosis®. Esto se expli-
caria porque si bien en forma aguda, la hipoxia au-
menta la vasodilatacion por mecanismos mediados
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por oxido nitrico (NO), en forma cronica se pro-
ducen mecanismos adaptativos como remodelacion
vascular con aumento del diametro de los vasos
para normalizar el shear stress*®. Otra importante
consideracion es que la Hb tanto libre como intra-
celular es un scavenging de NO, asi que la eritroci-
tosis podria bloquear la vasodilatacion dependiente
de NO?. Otra manifestacion de la disfuncion en-
dotelial, es que la via de la trombomodulina / pro-
teina C y proteina S estd subregulada en cianoticos
crénicos por aumento del shear stress, induciendo
un estado protrombotico y procoagulante?®?. Estas
alteraciones endoteliales tienen importancia porque
modifican el aporte de oxigeno a los tejidos dismi-
nuyendo el rendimiento cardiovascular y estan im-
plicadas en causas frecuentes de morbimortalidad
como ACV y trombo-embolismo pulmonar®.

A nivel de vasos de mayor diametro, la hipoxia
estimula factores angiogénicos como factor de cre-
cimiento endotelial vascular y factores de creci-
miento de fibroblastos, que producen malformacio-
nes vasculares en estos pacientes’®*!. Es frecuente
observar vasos dilatados, tortuosos o aneurismati-
cos en pacientes ciandticos a nivel pulmonar, co-
ronario y retinal (Figura 1). Las coronarias extra-
murales de estos pacientes presentan pérdida del
musculo liso medial, lamina eléstica interna rota y
displasia fibromuscular. En la microcirculacion las
arteriolas coronarias estan dilatadas en exceso, lo
que resulta en un flujo coronario basal aumentado,
lo cual sumado a que estos pacientes parecen es-
tar protegidos del desarrollo de aterosclerosis (por
hipocolesterolemia, trombocitopenia, sobreregu-
lacién del NO e hiperbilirrubinemia), explica que
sea muy infrecuente la enfermedad coronaria y el
infarto al miocardio®.

Existe mayor riesgo de trombosis venosa ya que
la viscosidad es mayor en lado venoso por menor
shear rate. La trombosis del seno venoso cerebral
es una causa mayor de ACV. En este grupo de pa-
ciente la trombosis y ruptura vascular son causas
importantes de morbimortalidad s*.

4- Alteraciones renales

Es frecuente que los pacientes cianodticos croni-
cos presenten alteraciones estructurales y funciona-
les a nivel renal. Sus glomérulos son hipercelulares
y congestivos. J. Perloff**, describi6 dos tipos de
alteraciones glomerulares en pacientes con cianosis
por CC. La primera es de tipo vascular, producida
por el alto shear stress generado en el glomérulo
por la eritrocitosis y la ultrafiltracion. Este estimu-
lo aumenta la liberacion de NO que produce di-
latacion del lecho glomerular. La segunda ocurre
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Figura 1. Imagenes que muestran algunas de las alteraciones vasculares propias de los pacientes cianoticos cronicos.
La primera imagen corresponde a una arteria coronaria descendente anterior muy dilatada y tortuosa. La segunda
imagen muestra el fondo de ojo donde se observa dilatacion de arterias y venas retinales y en la tercera imagen se
observa un aneurisma de la arteria pulmonar. (Cardiol Young 2010;20:242-253).

.

Figura 2. Manos y pies de un paciente de 30 afos con
ductus arterioso persistente y cianosis cronica por shunt
de derecha a izquierda. En este caso los pies tienen
dedos en palillo de tambor mas marcados porque por
la ubicacion del shunt han recibido mayor cantidad de
sangre desoxigenada (NEJM 2011;364:7).

en respuesta al factor de crecimiento derivado de
las plaquetas (FCDP) y al factor de crecimiento
(FCB) que se encuentran en los granulos de los me-
gacariocitos que llegan a la circulacion sistémica
gracias al shunt de derecha-izquierda que impide su
paso por el lecho pulmonar. Estos factores de creci-
miento son los responsables del aumento de células
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mesangiales y mayor celularidad yuxtaglomerular.
Las principales manifestaciones de disfuncion re-
nal de los pacientes ciandticos son la disminucion
de la excrecion de acido urico y aumento de la pér-
dida de proteinas (proteinuria)®.

5- Otras modificaciones

- Hiperuricemia y gota

Es frecuente que los pacientes ciandticos tengan
aumentados los niveles de acido urico (AU), pero es
raro que presenten artritis gotosa. El aumento del AU
plasmatico parece ser secundario principalmente a
la disminucion de la excrecion a nivel renal y puede
ser una manifestacion de alteracion hemodinamica
renal (la hipoperfusion renal aumenta la reabsorcion
de agua y uratos a nivel del tabulo proximal)®.
Por otra parte, la sobreproduccion de AU también
puede estar involucrada en su aumento plasmatico.
El AU es el producto final del metabolismo de las
purinas, de tal forma que los tejidos hipoxicos o
isquémicos pueden tener mayor degradacion de
ATP hacia AU*¢. Un estudio reciente encontrd que
los niveles de AU se correlacionan con la severidad
de las alteraciones hemodinamicas en pacientes con
sindrome de Eisenmenger y pueden ser un predictor
de mayor lesion organica y mal prondstico®’.

- Colelitiasis

La bilirrubina es el producto final del metabolis-
mo de los grupos hem. De este modo, los pacientes
con eritrocitosis tienen una mayor concentracion
de bilirrubina no conjugada en la bilis, que puede
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generar calculos de bilirrubinato calcico®. Estos
pacientes pueden presentarse con colecistitis aguda
que puede producir bacteremia y endocarditis in-
fecciosa.

- Osteoartropatia hipertrofica (OAH)

La OAH se caracteriza por proliferacion celular
y formacion de nuevo tejido 6seo y periostitis
principalmente en metacarpos, metatarsos, falanges
y huesos largos de extremidades. Esto es lo que da
origen a los dedos en palillo de tambor (clubbing
en inglés). La etiologia parece estar relacionada
con la presencia en la circulacion sistémica de
mediadores que normalmente son removidos por la
circulacion pulmonar y que llegan a ésta gracias al
shunt de derecha a izquierda. Estudios histologicos
evidencian la presencia de megacariocitos y
cimulos de plaquetas que probablemente liberan
factores de crecimiento como FCDP y FCR que son
los responsables del crecimiento celular®®. La Figura
2 muestra las manos y los pies de una paciente de
30 afios con un ductus arterioso persistente (DAP).
En este caso los pies tienen dedos en palillo de
tambor mucho mas marcados que las manos.
Esto ocurre porque la mezcla sanguinea ocurre a
nivel del arco aértico distal y asi las extremidades
inferiores reciben mucha mas sangre desoxigenada
que las extremidades superiores.

CARDIOPATIAS CONGENITAS
CIANOTICAS EN ELADULTO

Dada la amplitud de los diagndsticos de CC, las
clasificaremos segun la causa fisiopatologica que
lleva a la produccion de cianosis y haremos énfasis
en las lesiones que con mas frecuencia pueden
presentarse en la edad adulta.

La cianosis por CC puede presentarse por 4
causas fisiopatologicas, aunque algunas de ellas se
mezclan en un solo diagndstico:

1. Cianosis por disminucién del flujo sanguineo
pulmonar: tetralogia de Fallot (TF), atresia
pulmonar (AP) (Figura 3).

2. Cianosis por mezcla de sangre venosa y arterial
en una camara comun: tronco arterioso (TA),
hipoplasia de ventriculo izquierdo o ventriculo
derecho, drenaje venoso pulmonar andémalo
total (DVPAT) (Figura 4).

3. Cianosis por circulacion en paralelo: D-trans-
posicion de grandes arterias (D-TGA), con o sin
comunicacion interventricular (CIV) (Figura 5).

4. Sindrome de Eisenmenger (SEM) (Figura 6).

En estarevision haremos énfasis en los pacientes
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del grupo 1 y 4 que son las patologias que se pueden
presentar en la edad adulta. Las otras patologias
requieren correccion en edad temprana (muchas
de ellas en el periodo neonatal) o no sobreviviran.
Los pacientes con hipoplasia ventricular deben ser
llevados a una fisiologia de corazon uni-ventricular,
que tampoco tocaremos en este articulo ya que
merece una revision mas profunda.

1- Enfermedades con cianosis por disminucion
del flujo sanguineo pulmonar

- Tetralogia de Fallot (TF)

Es la forma mas comun de enfermedad ciandtica
después del aio de edad y corresponde al 10% de
todas las cardiopatias congénitas®. La Figura 3
muestra las caracteristicas de la lesion, en la que
existe una desviacion anterior del septum conal que
llevaa: 1. Una comunicacion interventricular (CIV)
mal alineada y no restrictiva; 2. Cabalgamiento
de la aorta sobre el septum; 3. Obstruccion a la
salida del ventriculo derecho (VD), por estenosis
valvular y obstruccion infundibular muscular y 4.
Hipertrofia VD secundaria. El flujo y la presion
arterial pulmonar estan disminuidos y se puede
acompaiar de algun grado de hipoplasia de las
ramas pulmonares. En realidad la TF es un espectro
que puede ir desde la minima obstruccién a la salida
del VD, comportandose como CIV no restrictiva
(Fallot rosado), hasta el paciente con atresia
pulmonar (AP) y perfusion pulmonar dependiente
de colaterales aorto-pulmonares.

Los sintomas estan determinados por el grado de
obstruccion a la salida del VD, que usualmente tiene
un componente anatéomico fijo y un componente
dinamico por contraccion del musculo infundibular.
A mayor obstruccion menos sangre pasa por el
lecho pulmonar y mas sangre no oxigenada se
desvia por la CIV hacia la aorta, empeorando la
cianosis. Cuando existe AP (obstruccién completa
a la salida del VD), el ventriculo se comporta
como un ventriculo Uinico donde se mezcla la
sangre oxigenada y desoxigenada y la perfusion
pulmonar dependera del flujo que pase por vias
alternativas como un ductus arterioso persistente
(DAP), colaterales sistémico-pulmonares o shunt
paliativos.

El tratamiento quirtrgico definitivo se hace ce-
rrando la CIV y ampliando la salida del VD con
reseccion infundibular, valvulotomia pulmonar y
colocacion de un parche infundibular y algunas
veces transanular. Cuando es necesario se coloca
un conducto valvulado entre el VD y las arterias
pulmonares. Actualmente la reparacion se hace lo
mas temprano posible, incluso en periodo neonatal
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Figura 3. Cianosis por disminucion del flujo sanguineo pulmonar (Tetralogia de Fallot. En la figura de la derecha se
muestra la imagen de una Tetralogia de Fallot (TF) clésica, en la que el flujo sanguineo pulmonar esta disminuido por la
obstruccion a la salida del ventriculo derecho (V.D.), y la comunicacién interventricular (C.1.V.) tiene flujo de derecha a
izquierda que produce cianosis. La figura de la izquierda muestra una TF con obstruccion total de la salida del V.D por
atresia pulmonar. En este caso el flujo pulmonar esta disminuido y es dependiente de un ductus arterioso persisitente
(DAP) o de vasos colaterales de arterias sistémicas hacia arterias pulmonares (S-P) (Imagenes modificadas de Images

paediatri Cardiol 1999;1(1):18-21).

si la anatomia lo permite, con excelentes resultados
(mortalidad perioperatoria aproximada 1% y sobre-
vida a 35 afios aproximada 85%)**#!. Los pacientes
que no pueden ser corregidos precozmente se ma-
nejan con shunt paliativos que mejoran la oxige-
nacion y permiten el crecimiento de las ramas pul-
monares, hasta que se pueda realizar la reparacion
definitiva (Figura 7).

Los paciente no operados tienen una sobrevida
a 10 afios de 30% y a 40 afios de menos del 3%%. A
la edad adulta llegan principalmente pacientes con
flujo pulmonar mantenido por colaterales sistémi-
co-pulmonares o shunts paliativos.

El manejo anestésico de estos pacientes
debe estar dirigido a aumentar el flujo sanguineo
pulmonar. En pacientes con TF cldsica se debe
evitar la obstruccion dindmica, por contraccion del
musculo infundibular, evitando aumentos del tono
simpatico (dolor, drogas adrenérgicas) o utilizando
beta-bloqueadores y se debe favorecer el shunt
de izquierda a derecha por la CIV aumentando la
resistencia vascular sistémica (RVS) con drogas
que no aumenten el tono simpatico (fenilefrina es la
droga de eleccion). En los pacientes que tienen AP
y su flujo pulmonar es dependiente de colaterales
o shunt paliativos, la perfusion pulmonar es
dependiente de la presion arterial sistémica, que
se debe mantener alta con una adecuada volemia
y con vasoconstrictores. La saturacion arterial de
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O, (Sa0,), es un monitor muy util para evaluar
la eficiencia de los shunts que mantienen el
fluyjo pulmonar. Si se aumenta la presion arterial
sistémica y aumenta la SaO, confirmamos que
hay flujo por el shunt y podemos determinar qué
presion se requiere para que este se mantenga®.

- Sindrome de Eisenmenger

En 1897 el médico vienés Victor Eisenmenger
describio el caso de un hombre de 32 afos que
presentaba cianosis y disnea desde la infancia y
que luego de un rapido deterioro de su capacidad
funcional y signos de falla cardiaca derecha fallecio
subitamente después de una hemoptisis masiva. La
autopsiarevelo una CIV no restrictiva, un ventriculo
derecho hipertrofico y ateromatosis de las arterias
pulmonares*. El primero en hacer una descripcion
fisiopatologica de la entidad fue Paul Wood,
quién en 1958 asoci6 la entidad a la presencia de
hipertension pulmonar (HP) producida por un shunt
de izquierda a derecha intra o extracardiaco, que
con el tiempo se revierte produciendo cianosis®.

El sindrome de Eisenmenger (SEM) se define
hoy en dia como la presencia de cualquier defecto
cardiaco congénito, no importa la localizacion, que
permite aumento del flujo sanguineo pulmonar y
transmision de presion aumentada a la circulacion
pulmonar y que con el tiempo causa un shunt
balanceado o predominantemente de derecha a
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Figura 4. Cianosis por mezcla de sangre arterial y venosa en una camara comun. Tronco Arterioso: Hay una mezcla
completa de la sangre arterial y venosa en un vaso comin que da origen a la aorta y a la arteria pulmonar. Hay
hiperflujo e hipertension pulmonar severa. Ventriculo izquierdo hipoplasico: Hay obstruccion severa de la valvula
mitral y adrtica que impide la formacion adecuada del ventriculo izquierdo. La sangre se mezcla a nivel auricular y se
eyecta por la arteria pulmonar. La perfusion sistémica es dependiente del ductus (flujo de derecha a izquierda). Hay
hiperflujo pulmonar. Ventriculo derecho hipopldsico: Hay atresia tricuspidea que impide la adecuada formacion del
ventriculo derecho. La sangre se mezcla a nivel auricular y se eyecta por la aorta y la pulmonar (en algunos casos hay
atresia pulmonar, haciéndose la circulacion pulmonar ductus dependiente). Drenaje venoso pulmonar anémalo: El
drenaje venoso pulmonar llega a venas sistémicas y no a la auricula izquierda. Puede ser supracardiaco (si el drenaje va
al territorio de la cava superior), infracardiaco (si el drenaje va al territorio de la cava inferior) o cardiaco (si el drenaje
es al seno coronario). Hay congestion severa de cavidades derechas e hipertension pulmonar venosa y arterial severa.
Es una urgencia neonatal (Modificadas de Images paediatri Cardiol 1999; 1: 18-21).
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_ Aorta conectada DAP
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Pulmonar
conectada
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C.LV.
V.D.
Dilatado
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Figura 5. Cianosis por circulacion en paralelo; transposicion de grandes arterias. En la transposicion de las grandes
arterias (D-TGA), existe discordancia en la conexion ventriculo-arterial, de tal forma que el ventriculo derecho esta
conectado a la arteria pulmonar, generandose un circuito venoso y el ventriculo izquierdo esta conectado a la arteria
pulmonar, generandose un circuito arterial. La circulacion venosa y la circulacion arterial corren en paralelo y necesitan
mezclarse a nivel intracardiaco (Modificadas de Images paediatri Cardiol 1999; 1:18-21).

izquierda secundario a una resistencia pulmonar
vascular (RVP) fija o marcadamente elevada*.
Hemodinamicamente se define como un aumento
de las RVP a 12 unidades Wood o una relacion
RVP:RVS igual o mayor a 1.

El aumento de flujo sanguineo pulmonar y de
presion pulmonar lleva a una remodelacion de los
vasos pulmonares que al parecer involucra vaso-
constriccion, inflamacidn, trombosis, proliferacion
celular y fibrosis*. En estos mecanismos estan
implicados mediadores vasoactivos tales como
endotelina-1, tromboxano, prostaciclinas y Oxido
Nitrico (NO)*. Las 3 principales vias implicadas
en el desarrollo de HP y a donde se dirige la terapia
médica se ilustran en la Figura 8.

Que se produzca SEM dependera de que el
defecto sea suficientemente grande para que las
presiones se igualen entre ambos ventriculos o
entre grandes vasos y de la presencia de factores
asociados como el sindrome de Down, en el que la
HP se tiende a desarrollar mas rapidamente proba-
blemente por la mayor asociacion de obstruccion
respiratoria y algiin grado adicional de disfuncion
endotelial***. Se puede establecer aun en los 2 pri-
meros afios de vida si el shunt es aorto-pulmonar
o interventricular. No se produce si los pacientes
tienen asociada estenosis pulmonar. Los defectos
particularmente susceptibles son CIV, canal AV,
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ductus, ventana aorto-pulmonar, D-TGA con CIV
o tronco arterioso. Los defectos auriculares pueden
producir HP pero usualmente hasta la segunda o
tercera década de la vida.

La prevalencia actual del SEM ha venido
disminuyendo gracias al diagnostico oportuno y al
manejo precoz de las cardiopatias congénitas. En
una publicacion de 1971 se reportaba que alrededor
del 8% de todos los pacientes con cardiopatias y
11% de aquéllos con shunt de izquierda a derecha
desarrollarfan SEM*. EI CONCOR* (Congenital
Cor Vitia), un registro holandés de pacientes adultos
con enfermedad cardiaca congénita, reporta una
incidencia de 1,1% de SEM en un total de 5.970
adultos registrados. El defecto mas frecuentemente
asociado es CIV (42%). Las CIAs se asocian en su
mayoria con HP pero muy pocas presentan SEM
(10%). En este registro el paciente de mayor edad
con SEM tenia 69 afios (CIA).

La historia natural de la enfermedad es de un
largo periodo libre de sintomas. Los pacientes se
ajustan a una menor capacidad de ejercicio desde
nifios. Pueden estar bien hasta la adolescencia o
la adultez temprana. La mayoria se hacen sinto-
maticos en la tercera década y gradualmente de-
sarrollan cianosis, intolerancia al ejercicio, disnea,
sincope, accidente cerebro-vascular o abscesos
cerebrales, falla cardiaca derecha, complicaciones
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Figura 6. Cianosis por sindrome de Eisenmenger. En
este caso la cianosis se producen por que existe shunt
de derecha a izquierda por defectos septales o ductus
persistentes que no fueron resueltos a tiempo y produje-
ron aumento severo de la resistencia vascular pulmonar
e inversion del shunt. (Modificadas de Images paediatri
Cardiol 1999;1 :18-21).

derivadas de la hiperviscosidad, hemorragia pul-
monar (hemoptisis), endocarditis y arritmias®. La
mayoria de los pacientes fallecen por muerte subi-
ta, falla cardiaca congestiva, hemoptisis, abscesos
cerebrales, eventos tromboembdlicos, complica-
ciones durante el embarazo o cirugia no cardiaca.
Aunque los primeros reportes situaban la muerte de
estos pacientes entre los 30 y 35 afos, estudios mas
recientes reportan 50% de sobrevida a los 55 afios
en cardiopatias simples y 50% de sobrevida a los 40
afios en cardiopatias complejas®®. Los predictores
de mortalidad o pobres resultados son la baja capa-
cidad funcional, los signos de falla cardiaca dere-
cha y las arritmias y datos de laboratorio asociados
con falla cardiaca o arritmias como bajos niveles de
albumina, hipokalemia y mayor duracion del QRS
y el intervalo QTc*.

El tratamiento de estos pacientes ha sido prin-
cipalmente sintomatico**!, con posibilidad de tras-
plante corazon-pulmoén en algunos pacientes. Es
usual que reciban medicamentos para el manejo de
la falla cardiaca (digital, diuréticos, antiarritmicos),
ninguno de los cuales ha demostrado modificacio-
nes en la sobrevida. El uso de anticoagulacion es
controversial pues si bien la prevalencia de trom-
bosis y enfermedad embolica es alta, también tie-
nen un alto riesgo de sangrado. Algunos de estos
pacientes pueden presentar mejoria de sus sintomas
con O,.

Ha habido avances recientes en el tratamiento
médico dirigido hacia la manipulacion de algunos
mediadores implicados en la remodelacion vascu-
lar pulmonar que se produce en diferentes formas
de HP. El Bosentan es un antagonista del receptor
de endotelina, que ha mostrado buenos resultados

Figura 7. Manejo quirtrgico de la
tetralogia de Fallot. La imagen de la
derecha muestra la correccion defi-
nitiva de una tetralogia de Fallot que
consiste en cerrar la comunicacion
interventricular (CIV) y ampliar la
salida del ventriculo derecho (VD)
con un parche infundibular y tran-
sanular. La figura de la izquierda
muestra un shunt de Blalock-Taus-
sing (entre la arteria subclavia dere-
cha y rama pulmonar derecha), que
es un procedimiento paliativo para
aumentar el flujo sanguineo pulmo-
nar. Shunt S-P: Shunt sistémico pul-
monar.
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Figura 8. Fisiopatologia de la hi-
pertension pulmonar. Vias Fisiopa-
tologicas que llevan a Hipertension
pulmonar: La grafica esquematiza
una pequefia arteria pulmonar (< 500
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presentan produccion disminuida
de prostaciclina y 6xido nitrico con
produccion incrementada de endo-
telina 1, promoviéndose asi la va-
soconstriccion y la proliferacion del
musculo liso. Hacia la manipulacion
de estos mediadores esta dirigida la
terapia actual para el manejo de la
hipertension pulmonar. (Modificado
de JACC 2009;53:735).

Derivados
de las pros-

en pacientes con HP idiopatica y que ha sido utili-
zado en pacientes con SEM con resultados atin no
evaluables a largo plazo®>*3. Por otra parte, la fisio-
logia de los pacientes con SEM es diferente a la de
los pacientes con HP idiopatica, ya que si el defecto
no se corrige, la disminucion de RVP aumenta el
flujo pulmonar y asi aumenta la presion y el shear
stress, lo cual puede intensificar los cambios vascu-
lares. Actualmente hay algunos reportes de manejo
combinado de cierre parcial del shunt después de
respuesta positiva a la terapia vasodilatadora, pero
sus resultados son aun inciertos™.

Los pacientes con SEM tienen alto riesgo de
complicaciones y mortalidad cuando se someten
a cirugia no cardiaca®*. El estado hemodinamico
limitrofe en el que se encuentran hace que tengan
poca capacidad de adaptacion a los cambios
producidos por el aumento del tono simpatico, la
vasodilatacion o la pérdida de volumen propia de un
procedimiento quirurgico. Los aumentos subitos de
la presion arterial pulmonar pueden hacer colapsar
aun ventriculo derecho ya enfermo y con tendencia
a presentar arritmias. Los aumentos de la RVS
pueden producir colapso del ventriculo izquierdo
que también estd sobrecargado y sometido a hipoxia
cronica. La disminucién de las RVS empeora la
cianosis al facilitar el shunt de derecha a izquierda.
A esto se suma el riesgo aumentado de sangrado y
complicaciones tromboembolicas.

El embarazo es de muy alto riesgo en estas pa-
cientes, tanto asi que se recomienda contraindicar-
1o*°. Con los cambios hemodinamicos propios del
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embarazo y el parto (aumento del volumen sangui-
neo y el gasto cardiaco y caida de las RVS) es usual
que empeore la cianosis y la falla cardiaca. En una
revision sistematica de la literatura publicada re-
cientemente se encontrd que la mortalidad materna
en pacientes con SEM en la década de 1997 a 2007
fue de 28% comparada con 36% en el periodo entre
1978 a 2006. Aunque ha habido una leve mejoria
en los resultados, el riesgo sigue siendo prohibiti-
vo. La mayoria de muertes ocurren en el postparto
(media: 6 dias, rango de 0 a 24 dias), por falla car-
diaca derecha, tromboembolismo, arritmias o crisis
de HPY".

CONSIDERACIONES ANESTESICAS

En general todas las CC ciandticas son comple-
jas y tienen alto riesgo de morbilidad y mortalidad
cuando los pacientes que las presentan se someten
a procedimientos quirtrgicos no cardiacos. Se re-
comienda que estos pacientes sean intervenidos en
centros de referencia que cuenten con grupos entre-
nados que puedan manejar las posibles complica-
ciones*’.

1- Evaluacion Preoperatoria
El éxito en el manejo de estos pacientes parte por
entender la anatomia y fisiopatologia de su lesion.

Es muy importante revisar los exdmenes, imagenes
y protocolos operatorios que nos permitan entender
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cudl es la causa de la cianosis del paciente, cudles
son las fuentes de flujo pulmonar y en qué estado
hemodinamico se encuentra.

La ecocardiografia es la primera linea de
diagnostico. Brinda informacion de la anatomia
cardiaca basica. Permite evaluar la funcion ven-
tricular, la presencia de shunt y algunos datos he-
modinamicos como presion de arteria pulmonar
y gradientes. Actualmente la Resonancia Nuclear
Magnética (RNM) ha ganado importancia porque
permite hacer reconstrucciones anatomicas tri-
dimensionales. Es superior a la ecocardiografia
para cuantificar los volumenes y la funcion del
ventriculo derecho y para evaluar las arterias pul-
monares, los conductos VD-AP o las colaterales
sistémico-pulmonares®.

Hoyendiael cateterismo cardiaco se reserva para
resolucion de preguntas anatomicas o fisiologicas
muy especificas o para realizar intervenciones. Sin
embargo en lesiones con shunt e HP el cateterismo
es parte fundamental del proceso diagnoéstico. Es
el gold standar para calcular la RVP y si la HP
es severa, y permite hacer test de vasoreactividad
pulmonar. Tradicionalmente se ha usado O, para
estos test pero en lesiones con shunt el NO puede
ser preferible®. El diagnostico de SEM se hace si
los pacientes tienen RVP altas y no reactivas.

Como ya expusimos, la cianosis cronica es una
enfermedad sistémica que afecta multiples orga-
nos. Estos pacientes tienen alto riesgo de sangrado
y trombosis peri-operatoria, por lo cual deben tener
una adecuada evaluacion de su sistema de coagula-
cion. Es muy importante evaluar la deficiencia de
Fe++, ya que este es un factor asociado con el au-

mento de la viscosidad sanguinea y con trombosis
a nivel microvascular. La deshidratacion empeora
el aumento de la viscosidad sanguinea, por lo que
seria apropiado evitar el ayuno prolongado o admi-
nistrar liquidos endovenosos preoperatorios. Hay
que recordar que estos pacientes tienen riesgo de
embolia paraddjica por lo que se debe ser cuidado-
so en evitar las burbujas en las lineas venosas.

Endocarditis infecciosa: Las lesiones cardiacas
ciandticas no reparadas, se encuentran entre las de
mayor riesgo de complicarse con endocarditis in-
fecciosa (EI), (aproximadamente 8,2 casos/1.000
pacientes/afio) por lo cual tienen indicacion de
profilaxis antibiotica (PAB) ante algunos procedi-
mientos asociados con bacteremia (Tablas 1,2y 3).
Las tltimas guias de la sociedad europea y ameri-
cana de cardiologia’®', hacen especial énfasis en
que la profilaxis de EI debe basarse mas que en la
administracién de antibidticos (que no ha demos-
trado realmente disminuir su incidencia) en reco-
mendaciones como una buena higiene oral con una
revision regular dental y en evitar uso de tatuajes o
piercings. Esto porque las bacteremias transitorias
ocurren frecuentemente en el contexto de muchas
actividades diarias como lavarse los dientes o mas-
ticar y no sé6lo durante procedimientos dentales o
quirtargicos. Es muy importante ser rigurosos con
las medidas de asepsia durante instalacion y mani-
pulacion de catéteres venosos centrales o cualquier
procedimiento invasivo.

2- Manejo intraoperatorio

Una vez que hemos revisado los datos del

Tabla 1. Condiciones cardiacas con mayor riesgo de endocarditis infecciosa que requieren profilaxis antibiotica*?

Recomendacion de profilaxis antibiética para prevenir EI

1. Pacientes con valvulas protésicas o reparaciones valvulares que hayan usado material g C

protésico
2. Pacientes con EI previa

3. Pacientes con cardiopatia congénita:

Clase? Nivel®

- Enfermedad congénita ciandtica no corregida o con defectos residuales o con shunt
paliativos o conductos.

- Enfermedad congénita reparada con material protésico o dispositivos colocados por
via quirdrgica o técnicas percutaneas, en los primeros 6 meses post-procedimiento.

- Cuando persiste un defecto residual en el sitio de implantacion de un material
protésico o dispositivo, que impida su endotelizacion.

4. Receptores de trasplante cardiaco que desarrollan valvulopatia*
No se recomienda profilaxis antibidtica en otras formas de enfermedad valvular
o enfermedad cardiaca congénita

11T

“Tipo de recomendacién; °Nivel de evidencia; *Recomendacion de las guias americanas, no de las guias

EI: endocarditis infecciosa.
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Tabla 2. Recomendaciones de profilaxis antibiotica para endocarditis infecciosa de acuerdo al tipo de procedimiento*>

Recomendacion de profilaxis antibidtica para prevenir EI Clase® Nivel”

Procedimientos dentales: Ila C
- Se recomienda profilaxis s6lo en aquellos procedimientos

que requieran manipulacion de los dientes en la region

gingival o periapical o perforacion de la mucosa oral

Procedimientos del tracto respiratorio: Ila @
- Se recomienda para procedimientos que involucren incision I C
o biopsia de la mucosa respiratoria,
¢j. Adeno-amigdalectomia*
- No se recomienda para otros procedimientos como
broncoscopia, laringoscopia, intubacion naso o endotraqueal
- Cuando hay infeccion establecida, asegurarse que el
régimen de antibioticos que se estd usando cubra al
estreptococo viridans

Procedimientos del tracto Gastrointestinal o Genitourinario: 111 C
- No se recomienda profilaxis antibidtica para

procedimientos como endoscopia digestiva alta,

colonoscopia, cistoscopia o ecocardiografia transesofagica.
- Cuando hay infeccion establecida, asegurarse que el

régimen de antibidticos que se esta usando cubra al

enterococo.

Procedimientos en la piel o tejidos blandos: 111 C
- No se recomienda profilaxis antibiotica en estos procedimientos.
- Cuando hay infeccion establecida, asegurarse que el régimen de

antibidticos que se esta usando cubra al estafilococo y al

estreptococo B-hemolitico

“Tipo de recomendacion; *Nivel de evidencia; *Recomendacion de las guias americanas, no de las guias europeas.
EI: endocarditis infecciosa.

Tabla 3. Antibidticos recomendados para profilaxis de endocarditis bacteriana**

Situaciéon Agente Dosis

1. Procedimientos dentales y del tracto Via oral: Amoxicilina Adultos 2 g
respirratorio. Via L.V.: Ampicilina Niflos: 50 mg/Kg

Contra estreptococo viridans. (otras opciones: cefazolina o ceftriaxona)  Adultos 2 g
Alérgico a Penicilinas: clindamicina Nifios: 50 mg/Kg
(Otras opciones: azitromicina) Adultos: 600 mg
Nifos: 20 mg/Kg

2. Procedimientos del tracto digestivo o Via oral: Amoxicilina Adultos 2 g
genitourinario. Via [.V.: Ampicilina Nifos: 50 mg/Kg

Contra enterococo (otras opciones Penicilina o Vancomicina) Adultos 2 g
Alérgico a Penicilinas: Vancomicina Nidos: 50 mg/Kg

Adultos: 1 g
Niflos: 10 mg/Kg

3. Procedimientos en la piel o téjidos blandos. Via oral: Cefalexina Adultos 2 g
Contra estafilococo y estreptococo (otras opciones: cloxa o dicloxacilina) Niflos: 50 mg/Kg

3 hemolitico Via I.V.: Cefazolina Adultos 1g

(otras opciones: Cloxacilina) Nifios: 50 mg/Kg

Alérgico a Penicilinas: Vancomicina Adultos: 1 g
(otra opcion: clindamicina) Nifos: 10 mg/Kg
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Tabla 4. Objetivos hemodinamicos y manejo anestésico segun la causa de la cianosis

Tipo de lesion

Bajo Flujo pulmonar
- TF clasica

Aumentar Flujo pulmonar

el tracto de salida del VD

Sindrome de Eisen- Evitar aumentos de la RVP

menger

Objetivo hemodinamico

- Disminuir o evitar la obstruccion dinamica en

- Disminuir el shunt de derecha a izquierda por la CIV

- Shunt o colaterales - Mantener presion arterial sistémica alta para - Evitar hipovolemia
SP asegurar presion de entrada en vasos que perfunden - Mantener RVS altas
el pulmén (vasoconstrictores tipo fenilefrina

- Disminuir estimulos simpaticos.

- Evitar hipercarbia, acidosis, hipotermia o
empeoramiento de la hipoxemia.

- Evitar aumentos de la presion intratoracica

Mantener o mejorar la funcion ventricular

Evitar las caidas de la RVS, que empeoran la cianosis

Manejo anestésico

- Evitar estimulos adrenérgicos
(dolor, drogas, etc.)

- Beta-bloqueadores

- Manejo de la hipovolemia

- Mantener RVS altas
(vasoconstrictores tipo fenilefrina)

- Manejo del dolor, profundidad
anestésica.

- Manejo ventilatorio con FiO2 alta,
alta frecuencia respiratoria y
menores presiones intratoracicas
medias.

- Uso de vasodilatadores
pulmonares: NO, milrinona

- Evitar depresion miocardica.
- Inétropos: Dobutamina, Milrinona

- Manegjo de la volemia

- Dosis bajas de Noradrenalina para
contrarrestar la vasodilatacion

- Optimizacion del hematocrito

paciente, deberiamos estar en la capacidad de
planear los objetivos del manejo hemodinamico
de cada uno de ellos y de este moso decidir la
monitorizacion y la técnica anestésica. Se puede
clasificar los pacientes cianoticos cronicos en dos
grandes grupos con fisiologia diferente: los que
tienen bajo flujo pulmonar (Fallot, flujo pulmonar
dependiente de shunt quirurgicos o colaterales
sistémico- pulmonares) y los pacientes con SEM.
La Tabla 4 muestra las acciones que se pueden
realizar durante el manejo anestésico segun el tipo
de lesion®63:64,

- Monitorizacion

La eleccion de la monitorizacion dependera del
procedimiento quirtrgico y el estado del paciente.
Probablemente el mejor monitor en pacientes con
bajo flujo pulmonar es el oximetro de pulso, que
se correlaciona bien con los cambios en el flujo
sanguineo pulmonar. Una linea arterial facilita
la toma de examenes frecuentes y permite una
monitorizacion continua de la hemodinamia. Si el
paciente tiene un shunt de arteria subclavia a una
rama pulmonar es importante que la linea arterial se
instale del lado contrario o la presion medida estara
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subestimada por el flujo que roba el shunt.

Hay que recordar que la capnografia subestima
la verdadera PaCO, en pacientes que tienen bajo
fluyjo pulmonar o shunt de derecha a izquierda,
por que se disminuye el paso de la sangre venosa
por los alveolos ventilados (aumento del espacio
muerto pulmonar).

El uso de un catéter venoso central puede
ser muy importante en los pacientes de mayor
riesgo, no tanto por la monitorizacion como por la
posibilidad que de administrar drogas vasoactivas,
que muy probablemente seran necesarias. El uso de
catéter de arteria pulmonar es imposible en muchos
casos y en otros se debe sopesar con sus riesgos
potenciales (riesgos tromboembolicos y ruptura de
arteria pulmonar). Actualmente se le esta dando mas
valor a la ecografia transesofagica intraoperatoria
que brinda monitoria hemodinamica, evalua el
estado de volemia y la funcion ventricular. Pero en
pacientes con CC, tiene la desventaja que requiere
mayor experiencia que en pacientes con corazones
normales.

- Técnica anestésica
Si se tienen objetivos claros y un plan para lo-
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grarlos, probablemente la técnica anestésica no de-
beria alterar los resultados. Tanto las técnicas gene-
rales como las técnicas regionales tienen ventajas
y desventajas. La anestesia general permite hacer
un mejor control de los parametros respiratorios
y evita el bloqueo simpatico con vasodilatacion
e hipotension sistémica que puede ocurrir con las
técnicas regionales, pero por otro lado puede pro-
ducir mayor estimulo simpatico y aumentos de la
presion intratordcica que se traduciran en mayores
RVP. La ventilacion de los pacientes con HP debe
balancearse entre la hiperventilacion y la preserva-
cion de una baja presion intratoracica. Hay que ma-
nipular la frecuencia respiratoria, el volumen co-
rriente y el modo ventilatorio (presién o volumen)
para obtener la mejor paCO, con la menor presion
media intratoracica, recordando que la duracion de
la inspiracion aumenta mas la presion media que el
valor pico de la presion inspiratoria®. La aneste-
sia regional que evite caidas bruscas de la presion
arterial es una buena opcion y es especialmente
utilizada en obstetricia. Existen multiples reportes
del uso seguro de anestesia regional en pacientes

con SEM®$67y algunos de ellos muestran que la
mortalidad de estas pacientes es menor con la utili-
zacion de anestesia regional®®>’.

El manejo postoperatorio debe hacerse en
unidades de cuidado intensivo ya que la mayoria
de las muertes en pacientes con SEM ocurre en los
primeros dias postoperatorios o postparto.

CONCLUSIONES

La cianosis cronica es una enfermedad sisté-
mica que afecta multiples 6rganos y es un factor
de riesgo de complicaciones perioperatorias. Los
pacientes adultos con cardiopatias congénitas
cianoticas deben considerarse de muy alto riesgo
cuando se someten a procedimientos quirirgicos
u obstétricos e idealmente debieran ser mane-
jados en centros de referencia que cuenten con
personal capacitado en su manejo. La prioridad
del manejo anestésico es entender la anatomia y
fisiopatologia de cada lesion y trazarse objetivos
de manejo.
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