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Definicion

» Aguella anormalidad estructural y/o funcional
del corazén que esta presente desde el
nacimiento.

« Se establecen sobre todo entre la 32y 102
semanas de gestacion.




Epidemiologia

Tabla 1: Distribucion de las Cardiopatias Congénitas mas comunes?

e * Representan el 10% de las malformaciones
Intervalo Mediana CcO nge n |taS 2

Comunicacién interventricular 16-50 (31) ° Trastorno CongénltO més Comfjn ( 0,5_1% RNV)

Comunicacion interauricular 3-14 (7,5) con una |nC|denC|a de alrededor de 4_12 por

Ductus arterioso permeable 2-16 (7,1) :’I.OOO RNV

Estenosis pulmonar 2-13 (7,0)

Coartacion de aorta 2-20 (5,6) “ RelnC|denC|a 3 veces mayOr

Tetralogia de Fallot 2-10 (5,5) . , o ,
’ }  En Chile, las anomalias congénitas cardiacas

constituyen la segunda causa de muerte en
los menores de 1 afio.

Estenosis adrtica 1-20 (4,9)
Transposicion de grandes arterias 2-8 (4,5)
Defectos del septo atrio-ventricular 2-8 (4,4)

Sd. del corazon izquierdo hipoplasico 0-6 (3,1)

Guia Clinica Cardiopatias Congénitas Operables en Menores de 15 afios, Minsal 2010, Modificado de Hoffman JIE.
(*) La tasa actual es mas alta, sobretodo en la CIV
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Etiologia

Multifactorial

Alrededor de un 10% de los casos se asocian a anomalias
cromosomicas y un 30 % a otras malformaciones.

Tabla 2: Factores de riesgo para Cardiopatias Congénitas '+ 5:©

Antecedentes familiares

Anomalias cromosomicas

Enfermedades maternas

Drogas

Infecciones

Otros

Padres con CC (10% riesgo)

Trisomia 13, 18 y 21 (Sd de Down), Sd de Turner, Sd de Noonan, Sd de Holt
Oram

Diabetes Mellitus, Hipertensién arterial, Obesidad, Alteraciones tiroideas,
Epilepsia, Lupus Eritematoso Sistémico, Fenilcetonuria

Alcohol, anticonvulsivantes, litio, acido retinoico
Virus Coxsackie, Virus Rubeola, Virus Influenza

Radiacion, Sd neuromusculares, Sd Marfan, Sd QT largo




Fisiopatologia

Circulacion Fetal

Ductus Arte rigsus

Aorta -
Placenta

Agujero Ovale __ ¢

Pulmén ——_

Arteria Pulmonar——

Ductus Venosus

“"‘1.

‘\"1
Rifion

Cordon s N lzquierdo
Umbilical : \
Vena Umbilical \

. Sangre Rica en Oxigeno Arterias

. Sangre con poco Oxigeno Umbilicales

. Sangre Mexclada

Al nacer, estas estructuras cambian.

La ausencia de estos cambios al nacer es lo
gue nos dara la fisiopatologia respectiva de
cada cuadro de cardiopatia congénita.



Diagnostico prenatal

» El diagnostico se basara principalmente en la
ecocardiografia-Doppler, que se hara siempre que
haya la sospecha.

* Lo ideal es a partir de las 20 semanas de gestacion.

» Logra detectar aprox. 60% de los casos de anomalias
estructurales mayores a las 18-20 semanas de
gestacion.

* Presenta aprox. 5% falsos positivos.




Diagnostico prenatal

Tabla 2. Indicaciones de eco cardiografia fetal (1):

o EXiSte una Sel’ie de indicaCioneS Riesgo por historia familiar Hijo previo con cardiopatia congénita
para real I1zar uha eco Riesgo por factores fetales Examen cardiaco anormal en ecografia obstétrica habitual
Card|0 raﬂ'a fetal / ue Crecimento fetal anormal o evidencia de distress fetal
irﬂ . ngir I ﬁgggg [jaepjgpe gecriggrd . (dentificacion de anomalia cromosomics
Frecuencia o ritmo cardiaco fetal anormal
ma fo_rrraamér_\. Sin _edmba_r 0, Hydrops fetal no inmune
estaS Indicaciones i entl Ican Bioquimica anormal en suero materno
Sp%lrgtaecliolr%sa dles(yco: ge IOS casos Riesgo por factores maternos: f;r;?;:;:ﬁrf\e::la:zi::fo:de alto riesgo para malformacion

- Diabetes Mellitus:
Hipertiroidismo
Farmacos anticonvulsivante
Enfermedad del colageno
Exposicion a teratdgeno conocido
Infecciones wvirales especificas: rubéola, varicela,

» Por este motivo el MINSAL citomegalovirus, etc.
recomlend,a I’ea“ZQI’ tamlza_le de Desdrdenes hereditarios del metabolismo
cardiopatias congénitas a toda Fenilcetonuria
Ia pOb aCién, Iuegq de IaS 16 Edad materna avanzada
semanas de gestacion.

Guia Clinica 2010 Cardiopatias Congénitas Operables en menores de 15 anos




Clinica

Cianosis

Insuficiencia
cardiaca

Arritmias

Auscultacion
de soplos
cardiacos

» Los signos sospechosos de CC en el RN son la
cianosis, la taquipnea, la presencia de soplo y la
alteracion de los pulsos. También puede existir
anorexia y sudor sobre todo durante la
alimentacion, retraso del crecimiento y cansancio.




Deteccidn de cardiopatia congéenita en un reciéen

nacido.
o
"mnesis

Patrén
respiratorio, la
forma de
Antecedentes de alimentarse,
Enfermedades CC o de otras Momento de valoracion
maternas y anomalias aparicion de los pondoestatural o
obstétricos. cardiacas sintomas o signos. si es un lactante
familiares. cianotico
investigar si

puede tener crisis
hipéxicas.

Examen fisico

Cianosis periférica versus central.

Se considera patologica una PO2 inferior a 60
mmHg o una saturacion menor del 92%
respirando aire ambiente.

La auscultacion tiene un valor limitado en el
RN.

Es importante la palpacion de los pulsos
periféricos.




Pronostico

En el periodo neonatal esta influido por
las condiciones en las cuales el paciente
llega a la Cirugia y por la presencia de
malformaciones asociadas.

70% requiere cirugia en algdn momento
de su vida.

Evoluciéon natural: mortalidad superior al
60% el primer afo de vida.

33% de las cirugias es en el primer mes.




Clasificacion

Tetralogia de Fallot

Transposicion de
grandes arterias

1. Cardiopatias con cortocircuito izquierda-
derecha dominante ( no ciandtica)

Cardiopatias
congénitas

Estenoticas

(Flujo pulmonar
normal)

2. Cardiopatias con cortocircuito derecha-
izquierda dominante ( cianotica)

3. Cardiopatias con obstruccién al flujo de e S

sangre. (Flujo pulmonar

aumentado)
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Cardiopatias congénitas con cortocircuito
Izquierda-derecha dominante.

oducen cianosis.

' /// as frecuente son CIV, CIA, canal AV y

: -, - : 7
eComunicacion interauricular

sComunicacion interventricular , i / . i
: e LUET] a clinica va desde pacientes asintomaticos
«Canal auriculoventricular

: _ hasta pacientes IC.
*Ductus arterioso persistente _ ,
» Congestion pulmonar, vasculopatia pulmonar

e HTP. Aparicion tardia de soplo cardiaco.

» Enfermedades pulmonares a repeticion y
retraso pondoestatural.



Comunicacion interauricular ( CIA)

* 5-10% de las CC, predominio femenino.

* Un 25% al 40% de las CIAs se asocian a algun
defecto cardiaco o extra cardiaco.

» Se clasifica segun el defecto del tabique
interauricular en 3 formas anatémicas.

e Generalmente asintomatica durante la infancia.

» Clinica: pulso parvo, soplo sistolico eyectivo
paraesternal izquierdo alto, desdoblamiento R2.

» El diagnostico definitivo se realiza mediante
ecocardiograma.

» RX torax: cardiomegalia a expensas de cavidades
derechas.

 ECG: desviacion de eje a derecha, hipertrofia de
cavidades derechas y bloqueo incompleto de rama
derecha.







Comunicacion interventricular ( CIV)

e 15-30% de las CC

 \Varios tipos, la mas frecuente es la
perimembranosa ( 70%).

 Curso desde asintomaticos hasta IC a los 2-3
meses de vida.

« Clinica: precordio activo, soplo holosistolico PEI
bajo de aparicion mas tardia ( 6-8 semanas).
Compromiso nutricional.

» El diagnostico definitivo se realiza mediante
ecocardiograma.

« RX torax: cardiomegalia a expensas de cavidades
Izquierdas y distintos grados de congestion.

e ECG: desviacion de eje a izquierda y signos de
hipertrofia de cavidades izquierdas.







Similar physiology - VSD & ASD Similar physiology - ASD

Canal auriculoventricular ( CAV)

A tongs
intoar

i y connecting the
anterior an ging” leaflets centrally

e 2% de las CC
e 70% con Sindrome de Down.

 Puede evolucionar con cuadros obstructivos
recurrentes. La IC se desarrolla entre los 2-
3 meses.

» Clinica: puede no presentar soplo cardiaco.
De existir es de tipo holosistolico de
lgegurgltacmn apical irradiado a axila PEl

ajo.

 El diagnostico de certeza también lo da la
ecocardiografia.

» RX torax: cardiomegalia biventricular,
distintos grados de congestion pulmonar.

e« ECG: desviacion de eje a_izqqi,erda)é
alteraciones en la repolarizacion ( HBIA).







Ductus arterioso persistente

e 5-10% de las CC

e Cuando este ductus no se cierra posterior a las 48 hrs
de vida.

» Asintomatico hasta la IC hasta HTP severa ( Ductus
silente)

 Clinica: pulsos saltones ( amplia diferencial de
presion), precordio activo, soplo continuo ( en
maquinaria), PEl alto, pudiendo irradiarse a axila'y
dorso, frémito supraesternal.

e El diagnostico de certeza, al igual que en las demas
CC, es con ecocardiograma.

» RX torax: cardiomegalia a expensas cavidades
izquierdas

» ECG: normal, HVI o hipertrofia biventricular.

e Complicaciones: Endocarditis y aneurismas ( raros).







Cardiopatias congénitas con
cortocircuito derecha-izquierda
dominante

La caracteristica principal es la cianosis central.

Generalmente son pacientes a los que se les hace
el diagnostico los primeros 3 meses de vida.

Tetralogia de Fallot es la mas frecuente cianotica
en el lactante.

Test de hiperoxia permite determinar cianosis
causa pulmonar v/s cardiaca.

El screening con oximetria debe realizarse
posterior a las primeras 24 horas de vida o lo mas
tarde posible si se planea un alta temprana.



Comunicacion
interventricular

Estenosis pulmonar

Tetralogia de
Fallot

Tetralogia de Fallot “—Q

» 5-10% de las CC. Ocurre de igual manera en hombres
mujeres. Es la cardiopatia mas frecuente dentro de
as CC cianoticas con flujo pulmonar disminuido.

» Aprox. un 15% de los pacientes con TF se asocia a
algun sindrome genético.

» Clinica: dependeré del grado de estenosis pulmonar.
Crisis anoxemicas en obstruccion severa y Fallot
rosado en obstruccion leve a moderada.

» Examen cardiaco R2 aumentado, soplo sistolico
eyectivo PElI medio y superior por obstruccion TSVD.

» RX torax: vascularizacion pulmonar disminuida,
silueta cardiaca conservada. Imagen con forma de
bota o zueco.

» ECG: crecimiento auricular derecho for]das P altas) e
glpertﬁofla de VD, con desviacion del eje hacia
erecha.







Transposicion grandes arterias

* 5-7% de las CC. Predominio masculino y no se
relaciona con cromosomopatias.

» Es la cardiopatia mas frecuente dentro de las CC
ciandticas con flujo pulmonar aumentado.

» Clinica: cianosis moderada a grave, taquipneay
evolucion a IC. La cianosis no se ve afectada por el
esfuerzo (por ejemplo, al llorar o al alimentarse) o
con el uso de oxigeno suplementario.

» Examen cardiaco con R2 aumentado, sin soplos
comunmente audibles.

» Incompatible con la vida si no hubiese una
comunicacion en algun nivel (CIA-CIV o DAP) que
permita la mezcla de sangre

* RX térax: Corazon “ forma de huevo™, congestion
pulmonar, mediastino estrecho.

 ECG: ﬂuede_observarse desviacion del eje hacia
derecha e hipertrofia ventricular derecha.







Drenaje venoso anomalo pulmonar total
(DVAPT)

1% de las CC.

Se clasifica en 4 formas anatémicas: el
supracardiaco es el mas frecuente ( 50%).

Es lo mas temido de las CC porque puede
producir una urgencia cardioquirurgica. ( DVAPT
obstructivo).

Clinica varia con el grado de obstruccion y de
shunt izquierda a derecha. Pudiera ver
hepatomegalia por falla cardiaca derecha y
taquipnea.

Examen cardiaco: desdoblamiento fijo R2, soplo
sistolico eyectivo y mesosistolico.

RX torax: hallazgos inespecificos hasta el “signo
del mono de nieve”. Flujo pulmonar aumentado

ECG: sianos de hipertrofia ventricular derecha y
fj)ndash altas que indican crecimiento auricular
erecho.







Atresia tricuspidea

Tercera cardiopatia cianotica mas frecuente.
Incidencia 0.5y 1.2 por 10000 RNV.

Caracterizada por la aglenesia congénita de dicha
valvula, resultando en la ausencia de una
comunicacion directa entre el VD y la auricula
derecha.

La Unica salida de sangre desde la AD es
mediante una comunicacion interauricular (CIA).

Clinica: la cianosis es la manifestacion clinica
mas frecuente, habitualmente manifestada
comao crisis hipoxémicas. Examen cardiaco con
un R2 unico y un soplo holosistolico en el borde
esternal inferior izquierdo cuando hay una CIV
presente.

ECG: desviacion del eje a izquierda con
sobrecarga del VI, ausencia de ondas R en
precordiales derechas y ondas P altas. En un
neonato cianotico, estos hallazgos son
patognomaonicos de AT.

Apariue
Enitrw o
Airioa —

Atresia Tricuspide

Veninculo
Desracta Pocn
Desarroliado

Bl Eorpn Fca mr Ouigena
B iargre con pors Dmgens
B rrgre armane

Q) = i

ELEE L L, e B
Al w AT L

&L v Agr Daprwcig

Wl = e L geemn
W1 = meriaubn Desied P




Tronco arterioso

0,7 % de las CC.
Incidencia de 6 a 10 por 100000 RNV.

Existen varias clasificaciones anatémicas ( Collet
y Edwards).

Clinica con cianosis primeros dias de vida,
congestion pulmonar y falla cardiaca.

Las manifestaciones incluyen una alimentacion
deficiente con falta de ganancia de peso,
letargia, signos de dificultad respiratoria, ,
taquicardia, precordio hiperdinamico y
hepatomegalia como parte del cuadro clinico de
la IC congestiva.

Examen cardiaco puede presentar R2
aumentado, click de eyeccidon prominente en
apex o borde esternal izquierdo. Habitualmente
se puede escuchar un soplo sistolico eyectivo en
el borde esternal izquierdo.







Cardiopatia

Atresia Pulmonar

Anomalia de Ebstein

Ventriculo Unico

Sintomas y signos | Examen cardiaco

R2 Unico (existe una sola
valvula semilunar). Soplo
sistolico por insuficiencia
tricuspidea. Menos frecuente
->“soplo en maquinaria”
debido al DAP.

Cianosis marcada. Casos
severos=> signos de IC
derecha.

Presentacion variable
dependiendo de la
funcionalidad valvular, CIA, IC
derecha. Casos leves=>
Asintomaticos, arritmias o
embolias paradojales en la
adultez

Desdoblamiento R2 y
aparicion de un 32 y 492 ruido.
(Ritmo en 4 tiempos).

Soplo holosistélico en foco
tricuspideo.

Cianosis leve a moderada que
no corrige con oxigeno
suplementario. Taquipnea,
retracciones y “gasping”.
Pulsos distales disminuidos,
Rasgos dismorficos si hay Sd
genetico asociado

R2 aumentado. No se

auscultan soplos.

Examenes

diagnasticos

Ecocardio: Grado de atresia, el
tamarnio del anillo, desarrollo
del VD, DAP, sinusoides y
fistulas.

Rx Torax: Cardiomegalia de
predominio VI con circulacion
pulmonar disminuida.

ECG: P altas, desviacion del
eje a derecha.

Ecocardio: Desplazamiento
apical de la valvula tricuspide
Rx Torax: Cardiomegalia
severa (“wall to wall”), aorta
ascendente pequefay
vasculatura pulmonar
disminuida.

ECG: ondas P altas, BIRD, Sd.
WPW en adultos.

Ecocardio: Shunt izg-der en el
septum atrial y flujo
retrogrado en el arco
transverso.

Rx Torax: Inespecifico

ECG: Inespecifico

Sindrome del corazén izquierdo hipoplésico
(su sigla en inglés es HLHS)
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Cardiopatias con obstruccion al
flujo de sangre.

4
O UC

CC acianoticas y se caracterizan por
defecto anatomico que Froduce_ la
el flujo sanguineo de salida hacia el

«Coartacién Adrtica Ausencia de cianosis.
Estenosis Adrtica Presentan circulacion pulmonar normal.

*Estenosis Pulmonar " . Derivan a un aumento de la postcarga.

No presentan de forma caracteristica retraso
pondoestatural.

Si la estenosis o0 coartacion es critica, pueden
comprometer la hemodinamia y llegar a cianosis
y requerir la persistencia del ductus para
mantener la oxigenacion sistémica.



Coartacion aortica

8-10% de las CC.
Predominio masculino. Forma infantil y adulta.

A_s?cidacién Sindrome Turner ( 30%), 50% se presenta de forma
aislada.

Estrechez es mas frecuente en la aorta descendente.

Clinica: desde cuadros asintomaticos con un soplo aislado hasta
pacientes graves con una coartacion critica:

H{pertensién arterial y sintomas derivados de ésta como cefalea, tinitus,
etc.

Diferencia de presiones de mas de 10 mm Hg entre extremidades
superiores e inferiores.

Asimetria de pulsos: débiles filiformes en EEII.
Dolor toracico y/o claudicacion con esfuerzo fisico.

Soplo mesosistolico irradiado a dorso de intensidad variable segun la
coartacion, con click de eyeccidn si se asocia a valvula bicuspide.

Rx torax: cardiomegalia, edema pulmonar, congestion venosa
pulmonar. Alteraciones en el arco aértico con un *“‘sacabocado”

ECG: HVD en neonatos e HVI en niflos mas grandes.







Estenosis Aortica

7% de las CC. Predominio masculino.
Estrechez del tracto de salida del ventriculo izquierdo.
La de tipo valvular es la mas frecuente.

Un 10% de las estenosis aorticas se presentan en el periodo
neonatal.

Alrededor de un 80% de los casos estan asociados a la presencia
de aorta bicuspide.

Clinica: el recién nacido puede debutar como insuficiencia
cardiaca congestiva.

- Asintomatico con buena tolerancia a la actividad fisica no
extenuante. Disnea con esfuerzo fisico.

- En pacientes con estenosis severas, dolor toracico, sincope y
muerte subita por esfuerzo fisico.

EI die}gnéstico de certeza se realiza mediante ecocardiograma
oppler.

Rx térax: cardiomegalia a expensas corazon izquierdo.

ECG: normal o signos de hipertrofia ventricular izquierda, ademas
de ondas T invertidas.

Aorta

- SIJF'.'-H'."E".' WEr namosing

Subvakeular diaphragm

Left ventricle

Hypertraphic
cardiomyopathy
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Estenosis Pulmonar

7% de las CC. Predominio femenino.

Estrechez que genera una obstruccion al tracto de
salida del ventriculo derecho.

La de tipo valvular es la mas frecuente.

Las estenosis pulmonares suelen ser asintomaticas y
de curso benigno. Clinica variada:

Disnea de esfuerzo.
Sincope.
Muerte subita.

Cianosis y dificultad respiratoria en presentacion de RN en
estenosis pulmonar critica.

Soplo sistolico en foco pulmonar con R2 desdoblado amplio.
Podria palparse frémito paraesternal.
Actividad ventricular derecha palpable.

El diagnostico de certeza se realiza ,
medlar|1te ecocardiograma doppler. Rx torax suele ser
normal.

ECG: podria observar signos de hipertrofia ventricular
derecha (V1 - V2), desviacion del eje a derecha.







Conclusiones

 Las cardiopatias congénitas (CC) son parte del grupo de patologias malformativas de mayor
Impacto en la morbimortalidad neonatal.

» La sospecha diagnostica de las CC se puede realizar a nivel prenatal y postnatal. El objetivo
primario del tamizaje es la identificacion pre-sintomatica de defectos cardiacos de riesgo vital,
para realizar un diagnéstico oportuno antes del colapso o la muerte del feto o recién nacido

» Las cardiopatias congénitas son la 2° causa de muerte especifica en menores de 1 aio en Chile
(Guia Perinatal 2015).

e Se clasifican en Cardiopatias cianoticas y acianoticas.

* La mas frecuente es la Comunicacion Interventricular.

» El cuadro clinico sugerente de cardiopatia congénita grave puede tener distintas expresiones.
e Son de manejo del especialista.

» Nivel de manejo del médico _ . _ _
general: Diagnostico, Sospecha, Tratamiento Inicial, Seguimiento ,Derivar.
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