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Introduccion

La cianosis neonatal es un sindrome clinico que requiere un estudio exhaustivo. La coloracion azulada de piel y mucosas
con desaturaciéon de oxigeno se debe estudiar de forma detallada, descartando patologia cardiaca y pulmonar como

causas principales
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Inicialmente se sospecha una cardiopatia
congeénita compleja. Por tanto, se canaliza una via
venosa central y se inicia una perfusion de
protaglandinas a 0,1 mcg/kg/min y se coloca
ventilacion mecanica no invasiva (VMNI)
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Figura 1. Consecuencias de la metahemoglobinemia en la curva de disociacion de la hemoglobina

Dada la persistencia de la clinica se sospecha hipertension pulmonar persistente del recién nacido, procediendo a realizar
ventilacion mecanica invasiva tras intubacion nasotraqueal, subiendo FiO2 hasta 1 y administrando oxido nitroso inhalado.

A pesar de este tratamiento, persiste la cianosis y la desaturacion. Se revisan las gasometrias seriadas del paciente,
encontrando unos niveles de metahemoglobina elevados (9-15%). Tras descartar causas adquiridas, se sospecha
metahemoglobinemia congénita, por lo que se solicita estudio enzimatico y molecular al paciente y a los padres
(pendiente de resultado).
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Figura 2. Abordaje inicial del paciente

Conclusiones

La mayoria de formas congénitas de metahemoglobinemia son asintomaticas, salvo por la cianosis, aunque algunas
pueden tener una elevada morbimortalidad. No obstante, la distincion entre formas adquiridas o congénitsa no es

necesaria para iniciar tratamiento.



