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Cianoza
 Definitie: colorarea albastruie a pielii si mucoaselor

datorita cresterii cc de Hb redusa>5g/100 ml sange

 Cianoza centrala: reducerea cc O2 in sangele arterial

 Cianoza periferica: creste extractia de O2 de catre
tesutul periferic,cc O2 in sangele arterial este

normala.

Apare in soc,hipovolemie,vasocontrictie la rece



 Box 11-1. CAUSES OF CYANOSIS
 Reduced arterial oxygen saturation (i.e., central cyanosis)
 Inadequate alveolar ventilation
 Central nervous system depression
 Inadequate ventilatory drive (e.g., obesity, pickwickian syndrome)
 Obstruction of the airway, congenital or acquired
 Structural changes in the lungs and/or ventilation-perfusion mismatch (e.g., 

pneumonia, cystic fibrosis, hyaline membrane disease, pulmonary edema, congestive 
heart failure)

 Weakness of the respiratory muscles
 Desaturated blood bypassing effective alveolar units

 Intracardiac right-to-left shunt (i.e., cyanotic congenital heart defect)
 Intrapulmonary shunt (e.g., pulmonary atrioventicular fistula, chronic hepatic disease 

resulting in multiple microvascular fistulas in the lungs)

 Pulmonary hypertension with the resulting right-to-left shunt at the 
atrial, ventricular, or ductal levels (e.g., Eisenmenger's syndrome, 
persistent pulmonary hypertension of the newborn)

 Increased deoxygenation in the capillaries (i.e., peripheral cyanosis)
 Circulatory shock
 Congestive heart failure
 Acrocyanosis of newborns
 Abnormal hemoglobin (unrelated to the degree of oxygenation)
 Methemoglobinemia (e.g., well water ingestion, aniline dye, congenital 

methemoglobinemia)
 Carbon monoxide poisoning



Detectia cianozei:

 Cea de origine cardiaca trebuie rapid diagnosticata
pentru un management corect

 Nn normal:-acrocianoza

-policitemie

PULSOXIMETRIE

PO2-GAZE SANGVINE







Consecintele si complicatiile cianozei
1.Policitemia



2.Tulburari de coagulare
 Trombocitopenie

 Niveluri scazute de :Fg,fV,fVII

 Petesii,gingivoragii,epistaxis



3.Hipocratism digital
 Mecanism:megacariocitele patrund in circ sistemica si

la nivelul capilarelor degetelor si datorita incetinirii
fluxului descardca factori de crestere

 Apare dupa varsta de 6 l

 Poate exista si in 

-boli hepatice

-endocardita subacuta

-ereditar





4.Crize hipoxice

 -perioada de plans extrem de agitat

 -hiperpnee

 -accentuarea cianozei

 -uneori convulsii

 -in faza extrema –deces

 squatting



5.Consecinte SNC
 Abces cerebral:febra,cefalee,focar neurologic

-cresterea viscozitatii-microinfarcte-colonizare
bacteriana

 AVC

-emboli: cavitati cardiace/sistem venos





MCC cianogene cu 
debit pulmonar scazut
sunt intracardiac dreapta-stanga

 TETRALOGIA FALLOT

 ATREZIA PULMONARA

 ATREZIA DE VALVA TRICUSPA

 BOALA EBSTEIN



TETRALOGIA FALLOT



Tetralogia Fallot
 10 % din MCC

 Cea mai frecventa MCC cianogena

➢ DSV larg:  perimembranos cu extindere in zona subpulmonara
➢Obstructie in CEVD:
 -45% infundibular, 10% valvular, impreuna 30%,15% atrezie VP
➢Hipertrofie VD
➢ Ao calare pe SIV

 Functional doar 2 elemente sunt necesare
-DSV larg
-obstructie in CEVD
-HVD e sec., iar Ao poate fi dextropusa variabil





 Anomalii
coronariene



Variante si leziuni asociate
 Dubla cale de iesire VD
 TF cu CAVC
➢ Cel mai frecvent Rastelli C

 TF cu absenta VP
➢ Exista valva rudimentara realizand stenoza si insuficienta severa
➢ De obicei se asociaza cu absenta CAP 
➢ Dilatare de ramuri AP cu compresia bronsiilor si arteriopatie

pulmonara intraparenchimatoasa

 Anomalii de arc aortic
➢ Arc aortic drept -25 % 
➢ Dublu arc aortic



Variante si leziuni asociate
 TF cu atrezie pulmonara si/sau hipoplazie

severa pulmonara
➢Atrezie VP: short segment atrezia

➢Atrezie AP: long segment atrezia

A fost clasificat oarecum gresit ca si Tunchi tip IV (Collet si
Edwards).De asemenea descris ca si Pseudotruncus

Comitetul de Nomenclatura al Societatii de Chirurgie a 
malformatiilor cardiace clasifica aceasta asociere sub 
umbrela : Atrezie pulmonara cu DSV



TF cu atrezie pulmonara si/sau hipoplazie severa
pulmonara

 Exista 3 categorii
A.
1. intreruperea fluxului pulmonar anterograd la nivelul VP/AP
2. exista ramuri AP confluente
3. CAP
B.
1. De cele mai multe ori atrezie AP
2. Exista ramuri pulmonare si colaterale aortopulmonare/CAP cu varsare in ramuri

AP,care iriga ambii lobi pulmonari
3. Poate exista discontinuitate de ramuri AP
C.
1. Nu exista ramuri AP.
2. Colateralele aortopulmonare iriga direct ambii lobi pulmonari



Manifestari clinice
 Suflul se aude de la nastere: este dat de stenoza pulmonara

(DSV este larg nerestrictiv)

 Cianoza apare de la nastere sau la scurt timp dupa aceea

 Dispneea la efort,squatting,crizele hipoxice apar mai tarziu
in evolutie

 Exista forma de TF acianotica-pink Fallot care poate
prezenta semne de ICC secundara unui sunt larg stg-dpt



Pink fallot /       cyanotic FAllot





Rx





ECG



Ecografia
 Pozitia cordului,situs atrial,conex venoase,concordanta A-V
 Evaluarea SIA
 Evaluarea valvelor AV
 DSV:                    malaliniere/inlet (AV canal)/doubly         

committed
existenta DSV musculare
restrictiv/nonrestrictiv;
directia fluxului prin DSV

 Gradul si morfologia obstructiei in CEVD
 Inelul VP si morfologia VP
 Dimensiunile AP si ramuri
 Evaluarea Vao
 CAP/MAPCA
 Evaluarea arcului aortic
 Evaluarea arterelor coronare



ecografia





















Evolutie naturala-TF
 Cianoza se accentueaza gradat

 Policitemie secundara

 Crize hipoxice

 De obicei cresterea este relativ buna,daca cianoza este
severa,cresterea este deficitara

 Abcesele cerebrale apar mai tarziu in evolutie ,la 
copilul prescolar/scolar



Crizele hipoxice
 Varf de incidenta 2-4 l

 Nu se coreleaza cu gradul de cianoza in repaus

 Apar la plans,alimentatie,scaun



Crize hipoxice -tratament
 Pozitie genupectorala
 Morfina 0,2 mg/kg
-deprima centrul respirator 
-opreste hiperpneea
 O2 se adm de rutina-s-a demonstrat ca are efect minim pe

cresterea sat O2
 Bic de Na-corectarea acidozei 1mEq/kg iv,repetat la 10-15 

min
 Adrenalina
 Propranolol iv 0,01-0,25 mg/kg
 Ketamina 1-3 mg/kg adm in 60 s,creste rezist

sistemica,sedativ



Management
Medical:
➢Propranolol 0,5-1,5 mg/kg c la 6 ore

➢Tratamentul crizelor hipoxice

➢Tratamentul anemiei



Management
 Chirurgical

1.Paleativ- sunt BT



Management

 Chirurgical

2. Corectie totala

-Simptomatici: 

3-4 l

-Asimptomatici:

4-24 l

Mortalitate 2-3 %



Complicatii postoperatorii
 Insuficienta pulmonara

 BRD

 BAV total

 Aritmii ventriculare





TF cu absenta de VP

-3-6% din TF

-regurgitare pulmonara severa

--dilatatie anevrismala tr AP si ramuri

-compresie traheobronsica

cu dificultati severe de respiratie imediat dupa nastere
sau din prima saptamana

-exista forme cu simptomatologie usoara







Atrezie pulmonara cu SIV intact
 < 1% din MCC
-VP atretica
-infundibulul pulmonar atretic
-hipoplazie tr AP
-VD variabil
-VT poate fi ebsteinoida/stenotica
-SIV intact
-fistule coronariene-VD.Circ
coronariana dependenta de PTDVD

Necesita DSA/CAP pt
supravietuire.(CAP este inversat, 
vertical)



Tipul I
 Atrezie pulmonara
 Hipoplazie VD

➢ Asociaza
- patologie de VT(hipoplazie,Ebstein)
-hipertrofie severa VD
-Fistule coronariene

Tipul II
 Atrezie pulmonara
 Cavitati drepte largite sau normale

 Asociaza
 -IT semnificativa
 AD dilatat
 -Fara fistule aorto-coronariene



ISTORIE NATURALA
 50% din nn mor in primele 2 s

 85% mor in primele 6 l





Hipertrofie atriala dreapta
Hipertrofie stanga
ax la stg ( anormal pt varsta nn)



Ecografia
 Debitul prin CAP
-mentine debitul pulmonar

 Suntul prin DSA
Decomprima AD si permit suntul din sistemul venos sistemic catre AS

 Marimea VD
-prezenta sau absenta celor 3 segmente:inlet,trabecular,outlet

 Evaluarea CEVD
-prezenta lumenului infundibular,atrezia musculara/membranoasa

 Prezenta unei deschideri in VP
-datorita jetului din CAP greu vizibila (jetul inchide valva),se poate vizualiza IP
Evaluarea VT
-morfologia valvelor ,
-marimea inelului
Z score< -3 ,corectie univentriculara;se asociaza cu sinusoide
Z score>-3,poate fi corectat biventricular
Inel T/inel Mi >0,5 prognostic biventricular bun
Existenta de fistule coronariene –VD/sinusoide



 Evaluarea VT
-morfologia valvelor ,
-marimea inelului
Z score< -3 ,corectie univentriculara;se asociaza cu sinusoide
Z score>-3,poate fi corectat biventricular
Inel T/inel Mi >0,5 prognostic biventricular bun
 Existenta de fistule coronariene –VD/sinusoide
Sinusoidele VD sunt canale endoteliale in miocard care comunica cu cavitatea
VD.
Exista in viata fetala timpurie spatii sinusoide care hranesc miocardul.Acestea
pot persista in viata postnatala si determina comunicare VD-artere coronare

Anormalitati artere coronariene:stenoze severe sau atrezia ostiumului
coronar-ca urmare mioccardul nu primeste flux anterograd din a coronara ci 
retrograd din cavitatea VD.Circulatie coronariana dependenta de VD















Cateterism
 Aprecierea circulatiei coronariene: stenoze,fistule

 Aprecierea dependentei circ coronariene de VD

 Aprecierea VD



Management
 Medical

-PG E1

-corectarea acidozei metabolice

-mentinerea unui Ht>40 pentru o perfuzie tisulara
adecvata

-suport inotropic daca perfuzia este inadecvata

-mentinerea unei sat >70%

 Chirurgical

-abordarea poate fi biventriculara sau univentriculara
in functie de dimensiunile VD,inelul tricuspidei si
prezenta dependentei circulatiei coronariene de VD



Atrezie
VT

 1-3% din MCC
 VT este absenta
 Hipoplazie VD prin nedezvoltare regiunii inlet
 Necesita DSA/DSV/CAP pentru supravietuire
 Vasele mari normal pozitionate in 70% si transpuse in 30%







Manifestari clinice
 Cianoza severa apare de la nastere

 Tahipnee

 Dificultati de alimentare



eco







Management
 Medical

-PG E1 pentru mentinerea CAP

-Rareori ICC ce necesita tratament

Chirurgical:proceduri paleative-Fontan



EBSTEIN
 <1 % din MCC

 Malformatie VT cu insertie apicalizata a VT septala si
posterioara

 Atrializare VD

 AD dilatat

 PFO/DSA

 Regurgitare tricuspidiana variabila

 Asociere cu alte MCC:

-atrezie pulmonara,T.Fallot,DSV

 Asociere frecenta cu WPW

-Tulburari de ritm supraventriculare









Manifestari clinice neonatale
Debit pulmonar scazut datorita

 IT severe

 Disfunctiei de VD

 RVP crescute postnatal

Cianoza
- datorita suntului dr-stg prin DSA

Evolutia se amelioreaza odata cu scaderea RVP







Ecografia
 Insertie apicalizata VT septala >8 mm/m2

 Morfologia si atasarea de sept a VT septala si
anterioara (tethering)

 Coaptarea VT/gradul de IT

 Dilatarea AD

 Prezenta DSA/PFO

 Aprecierea functionala VD

 Asocierea cu alte malformatii



























Evolutie naturala
 18 % din nn simptomatici ,deces in perioada neonatala

 -30% deces pana la varsta de 10 a

 Cianoza,ICC,disfunctie VS,tulburari de ritm



Management
Medical
-nn cianotici sever: 

➢PGE1,

➢suport inotrop,

➢vasodilatatoare pulmonare,OXID NITRIC

➢corectia acidozei metabolice







Management
Chirurgical
 Indicatie:
1. Nn critici care in ciuda trat medical simptomatologia

persista
2. Restrictia severa a activitatii fizice,clasa functionala III,IV
3. Cianoza severa,ICC
4. Aritmii severe-ablatia cu RF
 Abordare
1. -inchidere DSA/chirurgia VT
2. -protezare VT
3. Proceduri Fontan








