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Cianoza
·Definitie : colorareaalbastruiea pielii si mucoaselor

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

·Cianozacentrala: reducereacc O2 in sangelearterial

·Cianozaperiferica: cresteextractia de O2 de catre
tesutul periferic,cc O2 in sangelearterial este

normala.

Apare in soc,hipovolemie,vasocontrictiela 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
· Desaturatedblood 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 deoxygenationin the capillaries (i.e., peripheral cyanosis)
· Circulatory shock
· Congestive heart failure
· Acrocyanosisof newborns
· Abnormal hemoglobin (unrelated to the degree of oxygenation)
· Methemoglobinemia (e.g., well water ingestion, aniline dye, congenital 

methemoglobinemia)
· Carbon monoxide poisoning



Detectiacianozei:

·Ceade origine cardiacatrebuie rapid diagnosticata
pentru un management corect

·Nn normal:-acrocianoza

-policitemie

PULSOXIMETRIE

PO2-GAZE SANGVINE







Consecintelesicomplicatiilecianozei
1.Policitemia



2.Tulburari de coagulare
·Trombocitopenie

·Niveluri scazutede :Fg,fV,fVII

·Petesii,gingivoragii,epistaxis



3.Hipocratism digital
·Mecanism:megacariocitelepatrund in circ sistemicasi

la nivelul capilarelor degetelorsi datorita incetinirii
f luxului descardcafactori de crestere

·Aparedupa varstade 6 l

·Poateexistasi in 

-boli hepatice

-endocardita subacuta

-ereditar





4.Crize hipoxice

·-perioadade plans extrem de agitat

·-hiperpnee

·-accentuareacianozei

·-uneori convulsii

·-in fazaextremaɀdeces

·squatting



5.Consecinte SNC
·Abcescerebral:febra,cefalee,focarneurologic

-crestereaviscozitatii -microinfarcte -colonizare
bacteriana

·AVC

-emboli: cavitati cardiace/sistemvenos





MCC cianogenecu 
debit pulmonarscazut
sunt intracardiacdreapta-stanga

·TETRALOGIA FALLOT

·ATREZIA PULMONARA

·ATREZIA DE VALVA TRICUSPA

·BOALA EBSTEIN



TETRALOGIA FALLOT



TetralogiaFallot
·10 % din MCC

·Ceamai frecventaMCC cianogena

üDSV larg:  perimembranoscu extindere in zonasubpulmonara
üObstructie in CEVD:
Ç-45% infundibular , 10% valvular, impreuna 30%,15% atrezieVP
üHipertrofie VD
üAo calarepe SIV

·Functional doar 2 elementesunt necesare
-DSV larg
-obstructie in CEVD
-HVD e sec., iar Ao poate fi dextropusavariabil





·Anomalii
coronariene



Variantesi leziuniasociate
·Dubla cale de iesire VD
·TF cu CAVC
üCel mai frecvent Rastelli C

·TF cu absenta VP
üExistavalvarudimentara realizand stenozasi insuficienta severa
üDe obicei se asociazacu absentaCAP 
üDilatare de ramuri AP cu compresiabronsiilor si arteriopatie

pulmonara intraparenchimatoasa

·Anomalii de arc aortic
üArc aortic drept -25 % 
üDublu arc aortic



Variantesi leziuniasociate
·TF cu atrezie pulmonara si/ sau hipoplazie

severa pulmonara
üAtrezie VP: short segment atrezia

üAtrezie AP: long segment atrezia

A fost clasificat oarecumgresit casi Tunchi tip IV (Collet si
Edwards).De asemeneadescriscasi Pseudotruncus

Comitetul de Nomenclatura al Societatii de Chirurgie a 
malformatiilor cardiace clasificaaceastaasocieresub 
umbrela : Atrezie pulmonara cu DSV



TF cu atrezie pulmonara si/ sau hipoplazie severa
pulmonara

· Exista3 categorii
A.
1. intreruperea fluxului pulmonar anterograd la nivelul VP/AP
2. existaramuri AP confluente
3. CAP
B.
1. De celemai multe ori atrezieAP
2. Existaramuri pulmonare si colateraleaortopulmonare/CAP cu varsarein ramuri

AP,careiriga ambii lobi pulmonari
3. Poateexistadiscontinuitate de ramuri AP
C.
1. Nu existaramuri AP.
2. Colateraleleaortopulmonare iriga direct ambii lobi pulmonari



Manifestariclinice
·Suflul se audede la nastere: estedat de stenozapulmonara

(DSV estelarg nerestrictiv)

·Cianozaaparede la nasteresaula scurt timp dupa aceea

·Dispneeala efort,squatting,crizele hipoxice aparmai tarziu
in evolutie

·Existaforma de TF acianotica-pink Fallot care poate
prezentasemnede ICC secundaraunui sunt larg stg-dpt



Pink fallot /       cyanotic FAllot





Rx





ECG



Ecografia
·Pozitia cordului,situs atrial,conex venoase,concordantaA-V
·EvaluareaSIA
·Evaluareavalvelor AV
· DSV:                    malaliniere/inlet (AV canal)/doubly         

committed
existentaDSV 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
·Evaluareaarcului aortic
·Evaluareaarterelor coronare



ecografia





















Evolutienaturala-TF
·Cianozase accentueazagradat

·Policitemie secundara

·Crize hipoxice

·De obicei crestereaesterelativ buna,dacacianozaeste
severa,crestereaestedeficitara

·Abcesele cerebraleaparmai tarziu in evolutie ,la 
copilul prescolar/scolar



Crizelehipoxice
·Varf de incidenta 2-4 l

·Nu se coreleazacu gradul de cianozain repaus

·Apar la plans,alimentatie,scaun



Crizehipoxice-tratament
·Pozitie genupectorala
·Morfina 0,2 mg/kg
-deprima centrul respirator 
-oprestehiperpneea
·O2 se adm de rutina -s-a demonstrat caare efect minim pe

crestereasat O2
·Bic de Na-corectareaacidozei 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,cresterezist

sistemica,sedativ



Management
·Medical:
üPropranolol 0,5-1,5 mg/kg c la 6 ore

üTratamentul crizelor hipoxice

üTratamentul anemiei



Management
·Chirurgical

1.Paleativ- sunt BT



Management

·Chirurgical

2. Corectie totala

-Simptomatici : 

3-4 l

-Asimptomatici :

4-24 l

Mortalitate 2-3 %



Complicatiipostoperatorii
·Insuficienta pulmonara

·BRD

·BAV total

·Aritmii ventriculare





TF cu absentade VP

-3-6% din TF

-regurgitare pulmonara severa

--dilatatie anevrismalatr AP si ramuri

-compresietraheobronsica

cu dificultati severe de respiratie imediat dupa nastere
saudin prima saptamana

-existaforme cu simptomatologie usoara







Atreziepulmonaracu 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
coronarianadependentade PTDVD

NecesitaDSA/CAP pt
supravietuire.(CAP esteinversat, 
vertical)



Tipul I
·Atrezie pulmonara
·Hipoplazie VD

üAsociaza
- patologie de VT(hipoplazie,Ebstein)
-hipertrofie severaVD
-Fistule coronariene

Tipul II
·Atrezie pulmonara
·Cavitati drepte largite saunormale

·Asociaza
·-IT semnificativa
·AD dilatat
·-Farafistule aorto-coronariene



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

·85% mor in primele 6 l





Hipertrofieatrialadreapta
Hipertrofiestanga
ax la stg( anormalpt varstann)



Ecografia
·Debitul prin CAP
-mentine debitul pulmonar

·Suntul prin DSA
Decomprima AD si permit suntul din sistemul venossistemiccatre AS

·Marimea VD
-prezentasauabsentacelor 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 poatevizualiza IP
EvaluareaVT
-morfologia valvelor ,
-marimea inelului
Z score< -3 ,corectie univentriculara;se asociazacu sinusoide
Z score>-3,poate fi corectat biventricular
Inel T/ inel Mi >0,5 prognostic biventricular bun
Existentade fistule coronarieneɀVD/ sinusoide



·Evaluarea VT
-morfologia valvelor ,
-marimea inelului
Z score< -3 ,corectie univentriculara;se asociazacu sinusoide
Z score>-3,poate fi corectat biventricular
Inel T/ inel Mi >0,5 prognostic biventricular bun
·Existenta de fistule coronariene ɀVD/ sinusoide
SinusoideleVD sunt canaleendoteliale in miocard care comunica cu cavitatea
VD.
Existain viata fetala timpurie spatii sinusoidecare hranescmiocardul.Acestea
pot persistain viata postnatalasi determina comunicareVD-artere coronare

Anormalitati artere coronariene:stenozesevere sauatreziaostiumului
coronar-caurmare mioccardul nu primeste flux anterograddin a coronaraci 
retrograd din cavitateaVD.Circulatie coronarianadependentade VD















Cateterism
·Apreciereacirculatiei coronariene: stenoze,fistule

·Apreciereadependentei circ coronarienede VD

·ApreciereaVD



Management
·Medical

-PG E1

-corectareaacidozei metabolice

-mentinerea unui Ht >40 pentru o perfuzie tisulara
adecvata

-suport inotropic dacaperfuzia esteinadecvata

-mentinerea unei sat >70%

·Chirurgical

-abordareapoate fi biventriculara sauuniventriculara
in functie de dimensiunile VD,inelul tricuspidei si
prezentadependenteicirculatiei coronarienede VD



Atrezie
VT

·1-3% din MCC
·VT esteabsenta
·Hipoplazie VD prin nedezvoltareregiunii inlet
·NecesitaDSA/DSV/CAP pentru supravietuire
·Vaselemari normal pozitionate in 70% si transpusein 30%







Manifestariclinice
·Cianozaseveraaparede la nastere

·Tahipnee

·Dificultati de alimentare



eco







Management
·Medical

-PG E1 pentru mentinerea CAP

-Rareori ICC cenecesitatratament

Chirurgical:proceduri paleative-Fontan



EBSTEIN
·<1 % din MCC

·Malformatie VT cu insertie apicalizataa VT septalasi
posterioara

·Atrializare VD

·AD dilatat

·PFO/DSA

·Regurgitaretricuspidiana variabila

·Asocierecu alte MCC:

-atrezie pulmonara,T.Fallot,DSV

·Asocierefrecentacu WPW

-Tulburari de ritm supraventriculare


