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 -Recién Nacidos vivos: 770.000

 Tasa de mortalidad perinatal:11,3/00.

 En menores de un año, las malformaciones congénitas representan 
la 2° causa de mortalidad.

 De estos RN vivos alrededor de 6000, tendrán cardiopatías 
congénitas.

 De los RN con CC será  necesario una intervención quirúrgica,  en  
un 50% de los mismos.

 (Fuente: DEIS-MSAL 2015).



Tener en cuenta que la mitad de estos 

pacientes son de alto riesgo.

El retraso diagnóstico, genera 

desmejoría clínica y elevada mortalidad.

Es Fundamental el diagnostico precoz.



1-Problema       Son Muchas Cardiopatías.

2-Solucion        Simplificar la 

Clasificación.



Cardiopatías Congénitas:

 -Lesiones obstructivas izquierdas:

 INSUFICIENCIA CARDIACA.

 -Lesiones obstructivas derechas:

 CIANOSIS.

 -Alteraciones en la mezcla.

 ICC-CIANOSIS.



ACIANOTICAS:

Estenosis aórtica crítica.

CoAo.

 Interrupción del arco aórtico.

Hipoplasia VI.



Flujo sistémico DAP dependiente.
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-Estrechez de la luz valvular.

La válvula puede ser bicúspide (75%), 

monocúspide o tricúspide con apertura 

limitada.

El tejido valvular es primitivo, mixomatoso, 

suelen asociarse con cavidades 

izquierdas hipoplásicas.
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-Acianóticos.

-Frémito sistólico, en hueco supraesternal.

-Auscultación:  -Chasquido de expulsión

-Desdoblamiento S2.

-Soplo áspero mesosistólico

TA: Disminuida.

-Mala perfusión, pulsos débiles, signos de 

ICC. 

(Diag. Dif.=sepsis).



ECG: -Hipertrofia VI.

RxTx: cardiomegalia con congestión 

venosa pulmonar.
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Ecocardiograma: Diagnóstico.

 Importante saber:

La función del VI,

y el gradiente 

valvular aórtico. 
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Estabilización inicial:

 -En neonatos en estado crítico e ICC, se 

sugiere: -Goteo de PgE1.

-Goteo de inotrópicos.

-Diuréticos.

-ARM.

-Valvuloplastía urgente.





La mayoría de los centros considera la 

valvuloplastía con balón como el primer 

tratamiento en neonatos sintomáticos.

10-30% desarrollará IAo importante.

Si la valvuloplastía no es eficaz, se indica 

cirugía.
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Prevalencia del 8% de las CC.

Puede asociarse a otras cardiopatías, 

(Ej: Civ)

85% tiene Ao bicúspide.

En neonatos sintomáticos, la Ao

descendente recibe flujo a través del 

ductus.

Al cerrarse el mismo, aparecen los 

síntomas. 



http://www.google.com.ar/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&ved=0ahUKEwiFkPnjhKjOAhVBI5AKHQMsBbsQjRwIBw&url=http://www.conestetoscopio.com/tag/coartacion-aortica/&bvm=bv.128617741,d.Y2I&psig=AFQjCNG91mrPzT80U2DVmMVEZVIhoqyAmQ&ust=1470409553950361


La presencia de síntomas dependerá de 

la permeabilidad del ductus y del 

desarrollo de colaterales.

Es frecuente que al momento del egreso, 

tenga el ductus abierto con lo cual, los 

síntomas pasan desapercibidos.

Al cerrar el DAP se oblitera la Ao con 

compromiso del flujo anterógrado.



Palidez cutánea.
Dificultad respiratoria.
Falta de pulsos en miembros inferiores.
Cianosis distal.
 ICC
Shock
Auscultación:

-S3 de galope.
-50% sin soplo. El mismo cuando esta 
es sistólico, aumenta con el tratamiento.



ECG: -Eje desviado a la derecha.

-Bloqueo de rama derecha.

-Hipertrofia de VD.

RxTx:-Cardiomegalia.

-Congestión venosa pulmonar.

Ecocardio: -Permite determinar la 

localización y el grado de obstrucción.

-Valora la función del VI.



http://www.google.com.ar/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&ved=0ahUKEwiJ_ZPGhajOAhWMgZAKHSuMCmsQjRwIBQ&url=http://www.secardioped.org/readcontents.php?file=webstructure/lp_cap22.pdf&op=download&bvm=bv.128617741,d.Y2I&psig=AFQjCNGrcUpFK4Z2NnzYjOAIhzqTPsaiQQ&ust=1470409759252140
http://www.google.com.ar/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&ved=0ahUKEwi1qPD1hajOAhXLHZAKHTx7BzEQjRwIBw&url=http://www.cardioatrio.com/index.php/cursos-de-cardiologia-pediatrica/introduccion-a-la-ecocardiografia-en-cardiopatias-congenitas/3589-coartacion-de-aorta-y-ductus-arterioso-persistente&bvm=bv.128617741,d.Y2I&psig=AFQjCNGrcUpFK4Z2NnzYjOAIhzqTPsaiQQ&ust=1470409759252140


Médico: 

-En neonatos sintomáticos, goteo de

PgE1, para mantención del DAP.

 Inotrópicos endovenosos.

Diuréticos.

Oxígeno-ARM.

Quirúrgico:

-Anastomosis terminoterminal con 

resección del segmento estenótico.



La cirugía es un RACHS 2, con mortalidad 

inferior al 5%.

Aumenta al RACHS 3 si tiene defectos 

asociados, con mortalidad inferior al 

10%.

En nuestra serie de 200 neonatos, en 

CYMSA, la mortalidad en RACHS 1-4 es 

inferior al 5%.

Tasa de recurrencia menor al 10%.



Representa el 1% de las CC.

Se trata de una falta de segmento o de 

cayado aórtico atrético.

Según la localización:

 -Tipo A: interrupción distal a subclavia 

 izquierda, (30%).

 -Tipo B: entre la carótida izquierda y 

 subclavia izquierda (43%).

 -Tipo C: entre la arteria innominada y la 

 carótida izquierda.
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-Tipo B, asociado a: 

 -Sindr. 22 q11 (50%)

 -Subclavia derecha aberrante.

-Se asocia a un DAP y Civ en mas del

 90% los casos.

-Se  observa Ao bicúspide en el 60%.

-En un 10% asociado a Tronco Arterioso.

-En un 20% asociado a estenosis subAo.



La clínica aparece en los primeros días.

Dificultad respiratoria.

 ICC.

Pulsos débiles.

Shock circulatorio.

Cianosis diferencial si no hay Civ.



-RxTx: -Cardiomegalia.

 -Congestión pulmonar.

-ECG: signos de HVD.

-Ecocardio: hace el diagnóstico de la 

interrupción con los defectos asociados.

-En casos puntuales puede 

complementarse con TAC cardíaca.



Médico: -PgE1

 -ARM.

 -Inotrópicos endovenosos.

 -Diuréticos.

Si se sospecha 22q11, tener en cuenta la 

Calcemia.

Quirúrgico:- Reparación completa. 

 RACHS 4. Mortalidad del 10%



-Representa el 1%de las CC.

-Definición: grupo de anomalías 

íntimamente relacionadas con hipoplasia 

del VI, asociada a estenosis crítica o 

atresia de la válvula aórtica o mitral o de 

ambas. Con Hipoplasia de la aorta 

ascendente y del cayado aórtico.
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-VI pequeño disfuncionalizado.

-Septum inteauricular con FOP o Cia

(15%)

-Civ asociada en 10%.

-CoAo asociada en un 75%.

-Combinación de atresia o estenosis de la 

válvula aortica o mitral.

-Aorta muy diminuta, que incide en el 

pronóstico.

Extracardíacas: Alteraciones SNC (30%)

 (Glauser 1990 et al.)



Durante la vida fetal las RVP son 

elevadas y a través del DAP con shunt de 

D-I (el flujo sistémico depende del DAP), 

se mantiene la perfusión de la aorta.

Al nacer disminuyen las RVP y se 

produce el cierre ductal. Dando una 

disminución de la perfusión de la aorta, 

con la consecuente aparición de 

síntomas.



-También es necesario una buena mezcla 

auricular para descomprimir la aurícula 

izquierda.

Si la Cia es inadecuada, hay edema 

pulmonar intenso y baja saturación de 

oxígeno.

Sin tratamiento mueren a los pocos días 

de vida.



El paciente esta críticamente enfermo.

-Taquicardia.

-Taquipnea-disnea.

-Pulsos débiles.

-Mala perfusión periférica-cianosis.

Hepatomegalia.

 ICC.

-Auscultación: S2 único,sin soplo. Ritmo 

 galope.



ECG: HVD. Ondas R en V5-V6.

RxTx: -Cardiomegalia moderada.

 -Congestión venosa pulmonar.

Laboratorio: -Hipoxemia.

 -Hipocapnia o PCO2 normal.

 -Acidosis metabólica.

 -Aumento del láctico.

Ecocardiograma: Hace el diagnóstico



-VI pequeño. VD dilatado.

-Hipoplasia grave de la aorta.

-VM distorsionada.

-Cia o Fop de D-I.

Flujo retrógrado por la aorta.
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Médico:

-Ver oxigenación, el agregado de O2 

puede disbalancearlo.

-Puede requerir ARM como tratamiento 

del shock.

-Goteo de PgE1.

-Debe tener buena mezcla por la Cia, de 

ser necesario septostomía.

-Diuréticos.



Quirúrgico: Tres opciones.

a-Cuidados compasivos.

b-Trasplante cardíaco.

c-Cirugia de Norwood.

c- La cirugía de Norwood es una 

operación secuencial, que consta de tres 

cirugías. Tasa de mortalidad del 25%.



-Sumamente importante la interconsulta 

con genética, neurología.

-Los factores de riesgo independientes, 

que aumentan la mortalidad:

 -Síndrome genético.

 -Prematuros.

 -Anomalías del retorno venoso pulm.

 -Peso de nacimiento menor de

 2,5kg.



Patologías cianóticas:

-Tetralogía de Fallot.

-Estenosis pulmonar crítica.

Patología dependiente de la mezcla.

-TGV



Flujo pulmonar DAP dependiente:

-Presentacion Clínica:

 1-Cianosis.

 2-Taquipnea Leve.

 3-Sin ICC.





Debe permeabilizarse el DAP, mediante 

el uso de Pgs.

La menor dosis efectiva. 

Mantener saturaciones entre 75-85%

PO2 entre 35-40mmHg.

Los ptes. Con flujo pulmonar DAP 

dependiente suelen estar estables.

Los ptes. Con flujo sistémico DAP 

dependiente requieren mas 

intervenciones



Son el 5-10% de las CC.
Se caracteriza por: (definición clásica)
 -Civ subaórtica.
 -Obstrucción del TSVD.
 -Hipertrofia del VD.
 -Cabalgamiento de la aorta sobre la
 Civ.
En la actualidad solo se necesita una Civ

grande para igualar presiones y un 
obstrucción TSVD





La Civ es perimembranosa con extensión 

subpulmonar.

La obstrucción del VD es por:

 -Estenosis infundibular (45%).

 -Obstrucción valvular(10%).

 -O ambas combinadas (30%).

En un 15% la valvula pulmonar es 

atrética.

El anillo, tronco y ramas pulmonares son 

pequeñas.



Muchas veces las colaterales sistémicas 

abastecen los pulmones.

25% cayado aórtico a la derecha.

5-10% anomalías coronarias 

 (descendente anterior de la CD pasa

 sobre el TSVD).



Puede presentarse cianosis al nacer.

Frémito sistólico en borde esternal izq.

Soplo sistólico prolongado de la 

estenosis pulmonar.

Si la valvula pulmonar esta atretica el 

soplo falta.

En los acianóticos hay un soplo sistólico 

prolongado, dado por la Civ y la 

estenosis.



ECG: -EJE QRS a la derecha.

 -HVD.

RxTx: -Disminución de la vasculatura

pulmonar.

 -Segmento concavo de la pulmonar, 

dando el corazón en zueco.



Los neonatos acianóticos, presentan 

gradualmente cianosis. Por aumento de 

la estenosis y de la policitemia.

LA cianosis genera policitemia.

Por lo  general no hay retraso del 

crecimiento salvo que la cianosis sea 

intensa.



Son paroxismos de hiperpnea

(respiración rápida y profunda), 

irritabilidad y llanto prolongado. Con 

cianosis creciente y disminución del 

soplo.

Se producen en lactantes, sobretodo 

entre los 2 y 4 meses. Suelen aparecer a 

la mañana tras el llanto, o la 

alimentación.

No hay relación entre el grado de 

cianosis y la crisis de hipoxia.



Tratamiento:

 -Calmar al niño, posición 

genupectoral.

 -Morfina subcutanea (0,2mg/kg)

 -Oxígeno.

 -Tratar la acidosis con bicarbonato.

Si no responden: 

 -Vasoconstrictores como fenilefrina.

 -Ketamina.

 -Beta bloqueantes



Quirúrgico: reparación completa.

 Indicaciones: -Saturacion<75%.

 -Crisis de hipoxia.

Tasa de mortalidad del 2-3%.

Factores de riesgo: -Menores de 3meses.

 -Mayores de 4 años.

 -Hipoplasia severa del anillo.

 -Civ multiples.

 -Colaterales Aortopulmonares.



 La variante aislada se observa en 10% 

de las CC.

En la estenosis valvular, la misma esta 

engrosada, con fusión o ausencia de 

comisuras, y un orificio pequeño.

En EP crítica, el VD es hipoplásico.
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El sindrome de Noonan se asocia con 
anillo pulmonar pequeño, valvulas
displásicas, y de bordes engrosados.

En neonatos, suele presentarse con:  
 -Rechazo alimentario
 -Taquipnea.
 -Cianosis.
 -ICC.
 -Soplo intenso.




ECG: -Hipertrofia AD.
 -Hipertrofia VD con sobrecarga.
 -Si el VD es hipoplásico puede
 presentarse con  Hipertrofia VI.
 -Onda R >20mm, en V1, se asocia
 a presión sistémica del VD.
RxTx: -Pulmones oligohémicos.
 -Cardiomegalia.
Ecocardio: válvula engrosada, con 

gradiente transvalvular.



-Médico: 
 -Goteo PgE1.
 -Inotrópicos endovenosos.
 -ARM. O2.
-Hemodinámico: 
 -La vavuloplastia con balón es el 

procedimiento de elección. (Tasa de 
éxito del 90%). Si persiste la 
dependencia del ductus esta indicada la 
cirugía.

Quirúrgico: valvulotomía con o sin 
parche.





Representa el 3-5% de las CC.
Las grandes arterias nacen invertidas de 

sus respectivos ventrículos.
Son circulaciones en paralelo, para la 

estabilidad clínica es fundamental la 
mezcla.

Clínicamente se manifiestan con cianosis 
e insuficiencia cardíaca.

Buen pronóstico una vez corregidos.
La cirugía de elección es el switch

arterial.



http://www.texasheart.org/HIC/Topics_Esp/Cond/tga_sp.cfm


La mezcla se realiza sobretodo a nivel de 

la Cia y en menor medida por el DAP.

La saturación arterial depende de la 

cantidad de flujo que pase de un lado al 

otro.



-Se debe garantizar la mezcla, a través 

del FOP y DAP, de ser necesario se 

realizara una septostomia.

Signos de mezcla inadecuada:

 -PO2 <30mmHg

 -PCO2 aumentada.

 -Acidosis Metabolica

 -Aumento acido láctico.



-Forma de presentación.

 -Cianosis.

 -Taquipnea leve.

 -Hipoxemia marcada.

 -Acidosis metabólica.



Cia

Civ

DAP

Canal AV



-Representa el 5-10% de las CC.

-Existen cuatro tipos:

 -tipo ostium secundum (60%).

 -tipo ostium primum (30%).

 -seno venoso (10%).

 -seno coronario.

LA tipo OP se asocia a Canal AV.

La tipo seno venoso se asocia anomalía 

del retorno venoso pulmonar.
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Los pacientes suelen estar asintomáticos.

Algunos lactantes pueden desarrollar 

ICC si la comunicación es grande o tiene 

defectos asociados.

S2 desdoblado y fijo, soplo sistolico.

ECG: -Eje QRS a la derecha.

 -Hipertrofia VD.

 -BRD con rsR´en V1.

RxTx: cardiomegalia.



La tasa global de cierre espontáneo de 

Cia tipo OS, es del 87%

Si es menor a 3mm, diagnosticada antes 

de los tres meses, cierra el 100%.

Si tiene mas de 8mm, rara vez cierra 

espontáneamente.

Es raro el desarrollo de ICC durante la 

lactancia. Puede desarrollarla si el 

defecto es grande hacia los 30años.

Cia aislada, no se observa endocarditis.



-No se indica profilaxis de endocarditis. 

Si en pacientes con Cia OP.

-Hemodinamia:

 -Es posible el cierre por dispositivo.

Debe reunir requisitos. Recibirá AAS.

-Quirúrgico, con colocación de parche de 

pericardio autólogo o cierre directo.



-Es la forma mas común de defecto 

congénito, representando el 15-20% de 

las CC.

El tabique interventricular, tiene una 

porción membranosa y otra muscular 

mas grande.

La porcion membranosa es pequeña, 

justo por debajo de la valvula aórtica.

Son frecuentes 70%.
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Los defectos de salida (conales), son el 5% 
de las Civ, esta localizado en el septo de 
salida, siendo limitada por el anillo aórtico o 
pulmonar.

La válvula aórtica puede prolapsarse por el 
defecto y dar insuficiencia aórtica.

Los defectos de entrada son el 5%, debajo 
de la valva septal dela tricúspide, asociado 
a Canal AV.

Los defectos musculares, representan el 
20%



-Los defectos varian en tamaño.

-Los mas pequeños no generan 

repercusión hemodinámica.

El Haz de His se relaciona con los 

defectos perimembranosos y con los 

defectos musculares de la entrada.



-Civ pequeña, asintomática.

-Civ moderada-grande:

 -Retraso de crecimiento.

 -Intercurrencias respiratorias.

 -ICC.

 -HTP, en evolución de larga

 data.



-En Civ hemodinamicamente

significativas:

 -Precordio activo.

 -Retraso de crecimiento.

 -Taquicardia, taquipnea.

 -ICC.

 -Soplo sistólico, puede asociarse a 

soplo diastólico por aumento del flujo 

por la mitral.



ECG: -Hipertrofia VI.
 -Hipertrofia AI en algunos casos.
 -Hipertrofia biventricular en Civ
 grandes.
 -Si desarrolla enfermedad vascular
 obstructiva, se ve hipertrofia VD.
RxTx: -Cardiomegalia.
 -Aumento de la vascularización 

pulmonar. Si hay vasculopatía se observa 
hilios grandes y campos periféricos 
isquémicos.

Ecocardio: hace el diagnóstico.



El cierre espontáneo se produce en un 
30-40% membranosa o muscular en los 
primeros seis meses.

En tanto que los defectos de la entrada y 
la salida, no modifican tamaño, ni se 
cierran espontánemente.

En Civ grandes, desarrollan ICC a partir 
de las 6 semanas de vida.

LA enfermedad vascular la vemos a 
partir de los 6 meses de vida, en Civ
grandes.



-De inicio diuréticos.
-Digoxina.
-Dietas hipercalóricas, la alimentación 

por sonda es una opción.
-Puede asociarse espironolactona o 

captopril.
-La anemia debe corregirse 

administrando hierro.
Todo tendiente a retrasar la indicación 

quirúrgica, o esperar el cierre 
espontaneo.



-Si el tratamiento no logra solucionar el 

fracaso de crecimiento, se deben 

corregir quirúrgicamente dentro de los 6 

meses de vida.

Se retrasará en lactantes que respondan 

hasta el año de vida. Si la presión 

pulmonar es superior al 50% de la 

sistémica, se indica el cierre.



 -Si hay signos de HTP, suele ser necesario 
un cateterismo diagnóstico a fin de definir 
la reversibilidad de la presión pulmonar.

En Civ pequeñas mayores a seis meses sin 
clinica, y un Qp/Qs menor 1,5:1, no son 
candidatos a corrección.

 -Si hay indicios de prolapso valvular, se 
indica el cierre.

Si las resistencias pulmonares, fijas o 
mayores a 0.5 woods, o shunt de D-I, se 
contraindica el cierre.



-Cerclaje de la pulmonar:  

 -Desterrado.

 -Excepto Civ múltiples u otros 

 defectos asociados.

-Mortalidad: <1%.

-Complicaciones: -Bloqueo rama 

derecha.

 -Bloqueo completo (1-2%).

 -Shunt residual (5%).



-Representa el 5% de las CC.

-Es la persistencia de una estructura 

normal, que puede generar repercusión 

hemodinámica.

-Si es de gran tamaño puede generar 

mayores intercurrencias respiratorias, 

retraso de crecimiento y signos de ICC.



-Es característico la presencia de pulsos 

saltones con presión diferencial amplia.

-Precordio activo

-Taquicardia y taquipnea.

-Soplo continuo “en maquinaria” en 

infraclavicular izquierda.

-Si hay vasculopatía desarrolla cianosis 

en la mitad inferior del cuerpo.



-ECG: similar a la Civ.

-RxTx: similar a la Civ.

Ecocardio: hace diagnóstico.

Muy importante la repercusion que 

encontramos no solola presencia del 

mismo.



A diferencia de los prematuros, es difícil 

el cierre espontaneo en lactantes. 

Debido a una alteración en la vasculatura

del vaso.

-Tiene riesgo aumentado de 

endocarditis.

-Puede aumentar la incidencia de 

intercurrencias respiratorias.

-Puede derivar en ICC.

-Puede ser anuerismático y romperse en 

adultos.



-La indometacina es ineficaz en neonatos 

de término. No debe utilizarse.

-Ante ICC, se indican digoxina y 

diuréticos.

-Cierre no quirúrgico: cateterismo.

 <4mm, coils.

 >4mm, dispositivo tipo Amplatzer.

-Cierre quirúrgico. Cuando  el 

cateterismo no esta indicado.



-El DAP continua permeable en los 

prematuros por la poca respuesta al 

oxígeno, dando un shunt de I-D, que pone 

mas rígido al pulmón, haciendo díficil la 

extubación del paciente.

La dependencia de ARM y oxígeno 

puede desarrollar displasia 

broncopulmonar, aumento de la presión 

pulmonar e insuficiencia cardiaca 

derecha.



-Cuando la extubación es dificultosa, 

asociado a apneas o bradicardia, pueden 

constituir un signo de que el DAP es 

significativo.

En neonatos sintomáticos, esta indicado 

el cierre farmacológico o quirúrgico.

Si no es sintomático, es conveniente 

esperar evolución durante seis meses, 

por la posibilidad de cierre espontáneo.



-Médico:-Restricción hídrica sumado un 
diurético, durante 24-48hs. Escasa tasa de 
éxito.

-Indometacina: 0,2mg/kg cada 12hs, tres 
tomas en total.

 Algunos centros realizan dos ciclos.
Contraindicaciones: función renal 

alterada, plaquetopenia, NEC, sangrados.
-Paracetamol IV.
-Quirúrgico.



Representa el 2% de las CC.

El 70% de los Canal AV completo, son S. 

Down.

Las anomalías observadas afectan a las 

estructuras de los cojinetes 

endocárdicos.

 -Cia OP.

 -Civ de la entrada.

 -VAV común.

 -Fisuras de la válvula AV (cleft).
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-Suelen tener trastornos de crecimiento, 

infecciones respiratorias a repetición.

-Es frecuente el precordio activo, 

taquicardia y taquipnea característicos 

de la ICC.

-Suele auscultarse un soplo holosistólico, 

en borde esternal izquierdo.

-Frémito sistólico en borde esternal 

inferior izquierdo.



-ECG: -Eje QRS superior.

 -La mayoría presenta PR

 prolongado.

 -Hipertrofia VD o BRD.

-RxTx: cardiomegalia.

-Ecocardio: hace diagnóstico, falta la cruz 

del corazón, el TSVI esta elongado y 

estrecho (cuello de ganso).



Muchas Gracias.


