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CAUSES D’HIPÒXEMIA   → CURTCIRCUIT ANATÒMIC

- C C amb curtcircuit dreta-esquerra

- CC amb barreja obligada

- Transposició completa dels grans vasos

CC Cianòtica → Malaltia multisistèmica



Mortalitat

The spectrum of adult congenital heart disease in Europe: morbidity and mortality 
in a 5 year follow-up period. The Euro Heart Survey on adult congenital heart disease.
Engelfriet P, et al . Eur Heart J, 2005; 26:2325-33

CC CIANÒTICA
CC Cianòtica → Malaltia multisistèmica

Tipus de malformació
Cirurgia pal·liativa? Tipus?
Complicacions de la cianosi/hipoxèmia



Exercise intolerance in adult congenital heart disease: comparative severity, 
correlates, and prognostic implication.
Diller GP, et al. Circulation, 2005; 112:828-35

335 adults amb una C. Congènita
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Conclusions
1) Els malalts adults amb una CC mostren una capacitat 

d'exercici reduïda, similar a la dels malalts amb ICC 
crònica.

2) Factors relacionats amb una capacitat d'exercici 
reduïda:
Resposta cronotròpica
Funció pulmonar (% FEV1)
HP
Cianosi

3) ↓ Capacitat d'esforç es correlaciona amb ↑ risc 
d'hospitalització o mort.
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VO2 response to unloaded cycling 
in patients and normal subjects.

Sietsema KE, et al
Circulation, 1986; 73:1137-44
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ejerciciosypeso.wordpress.com 



Abnormal Ventilatory Response to Exercise in Adults With Congenital Heart 
Disease Relates to Cyanosis and Predicts Survival
Dimopoulos K, et al. Circulation, 2006; 113: 2796-802
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VE/VCO2 slope was 73% higher 
in patients with cyanosis than in 
those without 
(56.9±23.2 vs 32.8±9.9, 
P<0.0001). 

A significant inverse correlation
was present between resting 
oxygen saturations and the 
VE/VCO2 slope in the 
cyanotic group 
(Spearman  =–0.45, P<0.0001). 

⋅ ⋅

⋅ ⋅
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• “Shunt” sang venosa a circulació 
sistèmica

↑ ions d' hidrogen 
↑ CO2

• ↑ Espai mort
“mismatch” ventilació /perfussió

Dimopoulos K, et al. Circulation, 2006; 113: 2796-802
Oliver R JM, et al Rev Esp cardiol, 2009; 9: 13E-22-E



- Alteracions hematològiques
- Eritrocitosi
- Deficiència de ferro
- Diàtesi hemorràgica
- Fenòmens trombe-embòlics

- Alteracions renals
- Morfològiques a nivell glomerular
- Funcionals

- Alteracions reumatològiques

- Complicacions neurològiques

- Complicacions infeccioses

- Colecistitis/colelitiasis

- Alteracions en art. coronàries

- ……
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Hipoxèmia crònica
Eritrocitosi secundària

Desplaçament de la corba de dissociació de la Hbna
cap a la dreta

Augment del cabal cardíac
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alumnatbiogeo.blogspot.com 



ERITROCITOSI
Deguda a l'increment en la producció 

d'eritropoyetina en l'aparell yuxtaglomerular

Resposta fisiològica per millorar l'aportació 
d'oxigen als teixits

Increment de la viscositat sanguínia (possibilitat 
de símptomes de hiperviscositat amb Ht> 65% i 
especialment davant eritrocitosi descompensada)

Compensada
Descompensada
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Ammash N and Warnes CA. Cerebrovascular events in adult patients 
with cyanotic congenital heart disease. JACC, 1996; 28:768-72

• 162 malalts amb una CC cianòtica
• Edat mitja: 37 anys (19 to 70) 
• AVC  ≥ 18 anys
• 22 malalts (13,6%) van presentar 29 AVC
• Es van descartar els relacionats amb:

Abscés
Endocarditis
Intervencionisme

Factors de Risc
AVC

• Hipertensió arterial sistèmica
• ACxFA
• Flebotomia/Sagnia
• Microcitosi
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(J Am Coll Cardiol, 2006;48:356–65)

CONCLUSIONS: Iron deficiency is common in cyanotic 
adults but does not alter viscosity. Hyperviscosity 
symptoms are associated with a higher Hct-adjusted 
viscosity independent of cell size or iron stores. Higher 
Hct is associated with better exercise capacity. Further 
work to understand the origin of hyperviscosity symptoms 
is warranted. 
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Shear rate = 
V2 - V1

d

Viscosity: Is the resistance to flow
Is  inversely proportional to shear rate. 

Standard Poiseuille flow curve
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Viscosity = 
shear stress

Shear rate



Broberg CS, et al. JACC, 2006; 48:356-65

CC Cianòtica → Malaltia multisistèmica

ceramica.wikia.com



Broberg CS, et al. 
JACC, 2006; 48:356-65
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• Twenty-five iron-deficient cyanotic CHD patients 
were prospectively studied.
• Oral ferrous fumarate was titrated to a maximum 
dose of 200 mg thrice-daily. 
• The CAMPHOR QoL questionnaire, 6 minute walk 
test (6MWT) and cardiopulmonary exercise testing 
were conducted at baseline and after 3 months of 
treatment.

International Journal of Cardiology, 2010
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Símptomes de hiperviscositat

• Mal de Cap
• Marejos / lipotímies
• Alteracions visuals
• Fatiga
• Dolors musculars
• Artràlgies
• Parestèsies
• Facilitat per l’aparició d’equimosi
• Epistaxis
• Hemorràgia gingival
• Torpor mental
• ……..

Fundación contra la HP

Control
6/12 meses

Oliver Ruiz JM, González García AE. Rev Esp Cardiol,  2009;09(Supl.E):13-22 
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Cirurgia no cardíaca Sagnia

POSSIBLE EXCEPCIÓ

Ht > 65%



Hypochromic red blood cells: MCH] ≤28 pg/Ery 

Kaemmerer H, et al. Erythrocyte indexes, iron
metabolism, and hyperhomocysteinemia in adults with cyanotic
congenital cardiac disease. Am J Cardiol, 2004; 94: 825–28.
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PRÀCTICA DE FLEBOTOMIA

• Extracció de 400-500 ml de sang, lentament
• Reposició de volum (750-1000 ml s. salí isotònic)
• Control constants pre-durant-post procediment
• Com a màxim 3-4 sagnies / any

Therapeutic phlebotomy should only be performed in the 
presenceof moderate/severe hyperviscosity symptoms 
due to secondary erythrocytosis (haematocrit >65%) and 
in the absence of dehydration and iron deficiency. 
Isovolumic fluid replacement (750–1000 mL of isotonic 
saline while removing 400–500 mL of blood) 
should be undertaken

ESC Guidelines for the management
of grown-up congenital heart disease- 2010
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Sagnia sense reposició de volum → Possibilitat de:
• Síncope
• Crisi de cianosi
• AVC

Motiu: ↓ Cabal cardíac en reduir el volum de sang
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• Extracció de 400-500 ml de sang, lentament
• Reposició de volum (750-1000 mL s. salí isotònic)
• Control constants pre-durant-post procediment
• Com a màxim 3-4 sagnies / any
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- Alteracions hematològiques
- Eritrocitosi
- Deficiència de ferro
- Diàtesi hemorràgica
- Fenòmens trombe-embòlics

- Alteracions renals
- Morfològiques a nivell glomerular
- Funcionals

- Alteracions reumatològiques

- Complicacions neurològiques

- Complicacions infeccioses

- Colecistitis/colelitiasis

- Alteracions en art. coronàries

- ……
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DIATÈSI HEMORRÀGICA
1) Hemorràgies lleus (↑↑)

- gingivorragias
- epistaxis
- metrorràgies
- etc ..

2) Hemorràgies greus
- hemoptisi (↑ en S. Eisenmenger)
- cerebrals
- gastrointestinals

Etiologia
↓ Nombre i Funció plaquetes
↓ Factors coagulació Vit K dependents (II, VII, IX, X)
↓ Factor V
↑ Activitat fibrinolítica
↓ Factor de von Willebrand

Lill  MC, et al.  Pathogenesis of Thrombocytopenia in Cyanotic Congenital Heart Disease. 
Am J Cardiol, 2006; 98:254-8

webenfermedades.com 



Etiologia
↓ Nombre i Funció plaquetes
↓ Factors coagulació Vit K dependents (II, VII, IX, X)
↓ Factor V
↑ Activitat fibrinolítica
↓ Factor de von Willebrand

1) Hemorràgies lleus (↑↑)
- gingivorragias
- epistaxis
- metrorràgies
- etc ..

2) Hemorràgies greus
- hemoptisi (↑ en S. Eisenmenger)
- cerebrals
- gastrointestinals

DIÀTESI 
HEMORRÀGICA

CURA davant Hematocrit > 55% !!
1) Realitzar estudis de coagulació adequats

2) La quantitat de Citrat que s'ha d'afegir
a la mostra de sang per analitzar,
estarà en funció del nivell de Ht.

• Important davant de cirurgia

CC Cianòtica → Malaltia multisistèmica
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- Alteracions hematològiques
- Eritrocitosi
- Deficiència de ferro
- Diàtesi hemorràgica
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- Alteracions renals
- Morfològiques a nivell glomerular
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- Alteracions reumatològiques
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• Possibles embòlies paradoxals
• Alteració hemodinàmica / arítmies auriculars
• Portadors de dispositius intravasculars
• Congestió venosa
• Absència de filtres d'aire a la adm. IV de sueros, etc.

• Deshidratació
• Immobilització, 
• Anovulatoris amb cont. estrogènic

Tombosi en territori venós

CC Cianòtica → Malaltia multisistèmica

Fenòmens trombe-embòlics



(Circ J 2007; 71: 948 – 953

• ↑ P-selectin expression on the platelets 
(marker of platelet activation)

• ↓ Plasma thrombomodulin level
(thrombomodulin prevents blood clotting on the 
internal surface of vessels)

Eritrocitosi
Hiperviscositat
Estrès de cisallament
Disfunció endotelial
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Fenòmens trombe-embòlics

AVC 
Trombes en artèries pulmonars

Sommerville RB. 
Neurology, 2010 Oct 26;75(17):1570 
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Artèries cerebrals
• pèrdua de múscul llis, 
• augment de col·lagen
• duplicació de la làmina elàstica interna



• 34 m. amb síndrome d’Eisenmenger
• Edat: 42 10 anys
• Tipus  de cardiopatia: 

CIV 65%
CIA 15%
CAP 9%
Altres 11%

Pulmonary thrombosis in adults with Eisenmenger syndrome
Silversides CK, et al. JACC, 2003; 42(11): 1982-7

• Trombes en AP proximals:   7p. (21%)
+ en branques pulm. distals : 3/7

• Més freqüents en dones (86% vs. 37%, P = 0.04) 
• Més freqüents en m. amb sat O2 més baixa 

(72% 9% vs. 85% 6%, P = 0.01)

TAC TORÀCIC

Trombes en artèries pulmonars
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CIA + HAP
S. Eisenmenger

(Malalt de 42 anys)

Trombosi en Arteries Pulmonars

Risc ↑:
↑ Edat

Disfunció biventricular

Dilatació de les artèries pulmonars

↓ Velocitat del flux pulmonar

Broberg CS, at al. JACC, 2007; 50:634-42
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- Alteracions hematològiques

- Eritrocitosi
- Deficiència de ferro
- Diàtesi hemorràgica
- Fenòmens trombe-embòlics

- Alteracions renals
- Morfològiques a nivell glomerular
- Funcionals

- Alteracions reumatològiques

- Complicacions neurològiques

- Complicacions infeccioses

- Colecistitis/colelitiasis

- Alteracions en art. coronàries

- ……



A nivell dels vasos
- Dilatació de les arterioles del hili
- ↑ Diàmetre dels capil·lars glomerulars amb ingurgitació de 

glòbuls vermells 
- Glomerulomegalia

No vasculars
- ↑ Celularitat yuxtaglomerular i mesangial
- ↑ Matriu mesangial 
- Fibrosi intersticial focal
- ↑ del nombre de megacariòcits en els

glomèruls

Alteracions renals: morfològiques

Perloff JK, et al.
Pathogenesis of the Glomerular Abnormality in 
Cyanotic Congenital Heart Disease
Am J Cardiol 2000; 86:1198–1204

Disfunció 
endotelial

Secreció de 
citoquines i subs. 
mitògenes pels 
megacariòcits
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Hipòxia crònica

Eritrocitosi

Hiperviscositat 

↑ Resistències en l’arteriola glomerular eferent 

↑ Pressió hidràulica a través del glomèrul

↑ Fracció de filtració

↑ Pressió oncòtica en els vasos post-glomèrul
que irriguen els túbuls proximals

↑ Reabsorció de líquids i soluts

Alteracions renals: Funcionals

http://www.aula2005
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Alteracions renals: Funcionals
Proteïnúria
↓ de la fracció de filtració 

glomerular
↑ de la reabsorció tubular 

de àcid úric

Evitar fàrmacs que afectin la funció renal
- Diürètics
- Antiinflamatoris no esteroïdals
- Alguns antibiòtics
- IECAs ?

Evitar la deshidratació
Evitar utilitzar contrast iodat (preparació)

CC Cianòtica → Malaltia multisistèmica

Oliver Ruiz JM, González García AE. Rev Esp Cardiol,  2009; (Supl.E):13-22
Passwell J, et al. Arch Dis Child 1976;51:803-805



Nephrol Dial Transplant, 2002; 17: 144-7
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Evitar fàrmacs que afectin la funció renal
- Diürètics
- Antiinflamatoris no esteroïdals
- Alguns antibiòtics
- IECAs ?



More than 65% of cyanotic patients had renal dysfunction
and in 16%, this was at least moderate.

Circulation, 2008; 117;2320-2328
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Anoop TM, et al. 
N Engl J Med,  2011; 364:666
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- Alteracions hematològiques
- Eritrocitosi
- Deficiència de ferro
- Diàtesi hemorràgica
- Fenòmens trombe-embòlics

- Alteracions renals
- Morfològiques a nivell glomerular
- Funcionals

- Alteracions reumatològiques

- Complicacions neurològiques

- Complicacions infeccioses

- Colecistitis/colelitiasis

- Alteracions en art. coronàries
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• Cifoscoliosi
• Osteopatia hipertròfica
• Gota (Hiperuricèmia)

What causes clubbing?
Maslovsky I  
Am J Med, 2005; 118(12): 1350-1 

Acropaquia
Megacariòcits travessant el filtre pulmonar
Secreció de: 

- Factor de creixement plaquetari
- TGFβ

Proliferació de teixit conjuntiu i periosti

Alteracions reumatològiques
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• AIT
• AVC trombe-embòlic
• Hemorràgia cerebral
• Abscés cerebral
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• Endocarditis bacteriana
(profilaxi)

• Abscessos cerebrals
• Infeccions respiratòries

Vacuna de la grip
Vacuna de la pneumònia

• Acne rebel
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- Alteracions reumatològiques
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- ……



Eritrocitosi
↑Catabolisme del grup “hemo”
↑ Bilirubina no conjugada
↑ Eliminació biliar de bilirubina
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- ……

Art. Coronàries:
Dilatades i tortuoses
↑ Cel.  musc. llises (mitja)
↑ Col·làgen (mitja)
Duplicació de la làmina elàstica

interna
Hiperplàsia fibromuscular de 

la íntima

Am J Cardiol, 2004; 94:1355–1357



Han TH , et al. 
Am J Cardiol, 2007; 99: 691-5

Estrès tangencial

Chugh,R, et al 
Am J Cardiol 2004;94:1355–1357Artèries coronàries
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Grup A: Malalts cianòtics no operats
Grup B: Malalts cianòtics → Acianòtics desprès de cirurgia
Grup C: Malalts acianòtics no operats
Grup D: Malalts acianòtics operats i no operats

Fyfe A et al.
Am J Cardiol 2005;96:283–290
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279 malalts
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ALTRES PROBLEMES

Risc de:
Deshidratació
Vasodilatació (↑ shunt dreta-esquerra)
Infecció
Hemorràgia
Trombo-embòlies
Embòlies paradoxals

Necessitat de: 
Control estricte de l’equilibri hidro-electrolític
Vies amb filtres d’aire
Estudis de coagulació adequats 

Possibilitat de : 
Sagnia davant Ht>65%

Cirurgia no cardíaca



Thorne S, MacGregor A, Nelson-Piercy C. 
Risk of contraception and pregnancy in heart disease. Heart 2006;92:1520-5
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Thorne S, MacGregor A, Nelson-Piercy C. 
Risk of contraception and pregnancy in heart disease. Heart 2006;92:1520-5
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Conditions in which pregnancy risk is WHO 4
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EMBARÀS

Thorne S, MacGregor A, Nelson-Piercy C. 
Risk of contraception and pregnancy in heart disease. Heart 2006;92:1520-5



Siu SC, et al. Circulation, 2001; 104:515-21

Compl. cardíaques maternes (CCM)
CCM Primàries en 13% d’embarassos
CCM secundàries en 6% d’embarassos

• Problema cardíac o arítmia pre-embaràs
• CF NYHA > II o cianosi pre-gestació
• Obstrucció cor esquerra: AVM < 2 cm2

AVA < 1,5 cm2
gradient pic TSVE > 30 mm Hg

• Funció ventricle sistèmic ↓ (FE < 40%)

Factors PREDICTORS

AVC o mort cardíaca de la mare: 6 embarassos (1%)

CARPREG 
TRIAL
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Compl. Neonatals (20% d’embarassos)

• CF NYHA > II o cianosi pre-gestació
• Anomalies amb obstrucció cor esquerra
• Tabaquisme durant l’embaràs
• Gestacions múltiples
• Anticoagulants durant l’embaràs

Factors PREDICTORS

No. de Predictors: 0 Mort. Fetal/Neonatal  2%
No. de Predictors: ≥1 Mort. Fetal/Neonatal  4%

Siu SC, et al. Circulation, 2001; 104:515-21

CARPREG 
TRIAL
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Thorne S, et al. Heart, 2006; 92:1520-5

ANTICONCEPCIÓ



Anticonceptius hormonals combinats

Thorne S, et al. Heart, 2006; 92:1520-5
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(*) Bosentan puede reducir la eficacia de los métodos anticonceptivos conteniendo
solamente progestágenos

Thorne S, et al. Heart, 2006; 92:1520-5

ANTICONCEPCIÓ
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Oliver Ruiz JM, González García AE. Rev Esp Cardiol, 2009; (Supl.E):13-22
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Moltes gràcies



• COCP contraindicated if tendency 
to thrombosis or cyanosed

• Cerazette and Implanon safe for all 
and highly effective

• IUCD needs antibiotic prophylaxis 
for insertion and beware vasovagal

Congenital heart disease in pregnancy
Head CEG , Thorne SA. Postgrad Med J, 2005; 81:292–298

ANTICONCEPCIÓ
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ERITROCITOSIS

Deshidratación                                          Rehidratación

Cirugía no cardíaca            Sangría (Hto. 65%)Si

No

Síntomas 
hiperviscosidad

No Normocítica?        Sangría

Microcítica?          Ferroterapia

No Sangría

Vongpatanasin W. Ann Intern Med, 1998; 128:745-55

Si



pt.wikipedia.orgFundación contra la HP



Anoop TM, et al. N Engl J Med,  2011; 364:666



Platelets contain and release platelet-
derived growth factor, a substance that 
fuels production of collagen and smooth 
muscle, tissue repair, and proliferation of 
fibroblasts, known effects that could help 
explain the pathological changes that take 
place in clubbing.

What causes clubbing?
Maslovsky I  
Am J Med, 2005; 118(12): 1350-1 


