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INTRODUCCIÓN
• Las causas de cianosis son 

variadas y multisistémicas.
• Dentro de las causas cardíacas, un 

porcentaje esta relacionado a 
Cardiopatías Congénitas 
(CC). 

• Malformaciones cardíacas se 
originan en las primeras 8 a 10 
semanas de gestación.
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MINSAL Y CC: 

Guía Clínica MINSAL 2010 Cardiopatías Congénitas operables en menores 15 años.



EPIDEMIOLOGÍA CC:
• Representan el 10% de las malformaciones 

congénitas.
• Según American Heart Association (AHA), 9 

de cada 1.000 RN en USA tienen una 
cardiopatía congénita (0,5-1%):  defectos de 
nacimiento más comunes.

• Reincidencia: probabilidad de tener 2° hijo 
con CC aumenta en un 3%, pero tienen un 
97% de tener un hijo sano.

• Se asocia en un 44% a otras 
malformaciones: Digestivo, Esquelético, 
SNC o  Renal.

• Lesiones cianóticas comprenden 
aproximadamente un tercio de las formas 
potencialmente mortales de cardiopatía 
congénita.  
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ASOCIACIONES 
SINDROMÁTICAS 
CARDIOPATÍAS 
CONGÉNITAS
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FACTORES 
DE RIESGO 
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• Importancia: Anamnesis, Ex. Físico  búsqueda orientada a Sepsis, patología Pulmonar y Cardíaca. 
• CC no cianótica:

• Dificultades alimentación.
• Cambios de color sutiles en el color (palidez).
• Irritabilidad excesiva e inexplicable.
• Sudoración que aumenta con alimentación y sueño.
• Mal incremento ponderal.
• Disminución de actividad e hipersomnia.
• RDSM.

• CC Cianótica: Tratamiento inmediato:
• Oxígeno.
• Volumen y DVA: Dobutamina + Dopamina.
• ATB post HCT:  Ampicilina + Gentamicina.
• Corrección Ácido Base, glicemia.
• PGE1

ENFRENTAMIENTO INICIAL

Robert L Geggel. “Diagnosis and initial management of cyanotic heart disease in the newborn”en uptodate, Agosto de 2021.

SV: FC, PA, FR, 
SatO2 S2 y Soplos Hepatomegalia GSA, hgma, 

PCR, HCT Rx Tórax ECG Prueba 
Hiperoxia Ecocardio

Carolyn A. Altman, MD. “ Identification of newborns with critical congenital heart disease”En uptodate, 15 de septiembre de 2020.

https://www.uptodate.com.bdigitaluss.remotexs.co/contents/identifying-newborns-with-critical-congenital-heart-disease/contributors


CLASIFICACIÓN 



CARDIOPATÍAS CONGÉNITAS 

1. CIANÓTICAS 



1.1. CCC: HIPOFLUJO PULMONAR 
A) TETRALOGÍA FALLOT 

Estenosis 
Pulmonar CIV Cabalgamiento 

aórtico

Hipertrofia 
infundíbulo 

VD 

10%

• Estenosis pulmonar leve: Shunt I–D→
FALLOT ROSADO (no cianóticos: estenosis 
pulmonar suficiente para invertir shunt). 

• Estenosis pulmonar severa: Shunt D–I→
FALLOT CIANÓTICO (estenosis pulmonar 
grave con hipoflujo pulmonar que invierte el 
shunt). 
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1.1. CCC: HIPOFLUJO PULMONAR 
A) TETRALOGÍA FALLOT 

•Al nacer → cianosis variable, según obstrucción TSVD. 
•R2 aumentado y Soplo sistólico eyectivo PEI por TSVD.Clínica 

•Vascularización pulmonar disminuida.
•Silueta cardíaca tamaño normal pero segmento cóncavo 
AP con el ápex del corazón inclinado hacia arriba → “en 
bota”.

Radiografía 

•HVD, eje +120-150 → en un RN esto podría pasar como 
algo normal.ECG

•Oxigenación 100%, sedación con morfina 0.1mg/kg, 
tratar acidosis con Ketamina, vasoconstrictores, 
propanolol. 

Tratamiento 
médico

•Cirugía convencional (3-4 meses): cierre CIV con parche, 
ensanchamiento TSVD hipertro ́fico con reseccio ́n del 
tejido muscular infundibular. 

Tratamiento 
quirúrgico
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1.1. CCC: HIPOFLUJO PULMONAR 
B) ATRESIA TRICUSPÍDEA

2%

FISIOPATOLOGÍA: 

• Válvula tricúspide atrésica  ausencia flujo VD  sin 
desarrollo tronco A. Pulmonar →VD y AP hipoplásicos. 

• 30%. Asociación a TGA. 
• Defectos asociados para sobrevivencia: CIA, CIV o 

DAP dependiente.

• Flujos: Retorno venoso sistémico va desde AD a AI 
(hipertrofia AD) y de la aorta a la pulmonar por el 
ductus. 

•RN PGE2: mantener ductus abierto. 
Tratamiento 

médico

•Septostomía auricular balón Rashkind: si CIA chica. 
•Cx transitoria Glenn: anastomosis VCS a AP D°.
•Cx definitiva “Fontan": Glenn+ anastomosis VCI a AP. 

Tratamiento 
quirúrgico
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1.1. CCC: HIPOFLUJO PULMONAR 
C) ATRESIA PULMONAR

<1%

• Válvula Pulmonar Atrésica  CIA y 
Ductus dependiente.
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•Signos de ICC agudos o subagudos 
según defectos asociados CIA/ductus.Clínica 

•Cardiomegalia. Radiografía 

•Eje -90-150.ECG

•PGE2. 
•Septotomía CIA.
•Reconstitución VP.

Tratamiento
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1.1. CCC: HIPOFLUJO PULMONAR 
D) ANOMALÍA EBSTEIN

<1%

Desplazamiento 
V. Tricúspide 

cámara de 
entrada VD 

AD dilatada e 
hipertrofiada, 

con VD 
hipoplásico

CIA dependiente Asociado a 
WPW

• Tratamiento médico: RN gravemente cianóticos 
→ PGE1, inótropos y diuréticos. 

• Tratamiento quirúrgico: 
• Anuloplastía tricúspide: de elección.
• Sustitución valvular protésica o biológica + 

cierre CIA. 
• En VD muy hipoplásico: operación de Fontan 

y desfuncionalizar VD. 
• En Sd WPW: exéresis de la vía accesoria.

Carolyn A. Altman, MD. “ Identification of newborns with critical congenital heart disease”En uptodate, 15 de septiembre de 2020.

https://www.uptodate.com.bdigitaluss.remotexs.co/contents/identifying-newborns-with-critical-congenital-heart-disease/contributors


1.2. CCC: HIPERFLUJO PULMONAR 
A)TRANSPOSICION GRANDES ARTERIAS (TGA)

5%

FISIOPATOLOGÍA:

• Aorta surge del VD y AP pulmonar del VI. 
• Flujo desde VD a circulación sistémica vuelve por 

venas cavas hacia AD.
• Separación total de los dos circuitos unidos por defectos 

asociados, necesarios para sobrevivencia (CIV, CIA, DAP). 
• Defectos asociados: CIV 40%, Estenosis pulmonar 30 - 35%.

3:1

•Cianosis moderada a grave, Taquipnea, signos ICC.
•R2 aumentado, sin soplos.Clínica 

•Corazón forma de huevo + Congestión pulmonar 
+ Mediastino estrecho.Radiografía 

•HVD o Hipertrofia biventricular.ECG

•RN PGE2 (mantener ductus) y O2  (disminuir RVP). 
Tratamiento 

médico
•Rashkind: septostomía para ampliar CIA.
•Switch arterial.

Tratamiento 
quirúrgico
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1.2. CCC: HIPERFLUJO PULMONAR 
B) DRENAJE VENOSO ANÓMALO PULMONAR TOTAL (DVAPT)

4%

• Fisiopatología: Drenaje venoso llega al corazón D°
(CVS, VCI, AD)  CIA dependiente.  

• Clasificación: 
a) Supracardiaco 50%:  VCS.
b) Cardíaco 20%: Seno coronario o AD.
c) Infracardiaco 20%:  V. Porta, V. Hepática o VCI. 
d) Mixto 10%.

5:1

• Paciente grave, muy cianótico, disneico. URGENCIA QX. Clínica 

• Silueta cardíaca forma mono de nieve, edema pulmonar.
Radiografía 

• HVD.ECG

• Septotomía CIA o CIV → beneficio temporal.
• Tratamiento Cx definitivo: retorno venoso pulmonar a AI.

Tratamiento
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1.2. CCC: HIPERFLUJO PULMONAR 
C) TRONCO ARTERIOSO

<1%

• Tronco único da lugar a circulación pulmonar, sistémica coronaria.
• Anomalías asociadas: 

• Siempre CIV de gran tamaño.
• 30% asociada a arco aórtico derecho. 
• 30% asociado a Sd. de Di George (microdeleción crom 21). 
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• Signos de ICC.Clínica 

• Cardiomegalia. Radiografía 

• Medidas anticongestivas con digitálicos y 
diuréticos. Tratamiento médico

• Tronco va a quedar como una aorta,  
realizando una arteria pulmonar nueva. Tratamiento quirúrgico
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1.2. CCC: HIPERFLUJO PULMONAR

D) DOBLE SALIDA VD

<1%
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Generalmente hay un VD más 
grande y un VI más pequeño.

CIV dependiente: para que exista 
flujo sistémico.

Aorta y AP se originan del VD.
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1.2. CCC: HIPERFLUJO PULMONAR 
E) VENTRÍCULO ÚNICO

<1%

• Ambas válvulas AV drenan hacia una única cavidad ventricular. 
• No existe tabique interventricular. 
• 85% con TGA asociada. 
• Clasificación:

• VUD: anatomía predominante VD.
• VUI: anatomía predominante VI (75% con TGA).
• VU: indeterminado. 
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• Signos de ICC.Clínica 

• Cardiomegalia. Radiografía 

• Medidas anticongestivas con digitálicos y 
diuréticos, previo a Cx.Tratamiento
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1.2. CCC: HIPERFLUJO PULMONAR 
F) HIPOPLASIA VENTRICULO IZQUIERDO

<1%

FISIOPATOLOGÍA:

• Circulación Sistémica por AP mediante DAP  HTP e hipertrofia VD. 
• DAP y CIA dependiente.
• Urgencia quirúrgica: deben ser operados antes de 15 días de vida. 
• Tratamiento quirúrgico en etapas: 

• 1° etapa en la paliación quirúrgica (Norwood: nueva aorta con AP). 
• 2° etapa a los 6 meses (Glenn bidireccional). 
• 3° etapa entre los 2 y 3 años (Fontan). 

Atresia 
aórtica

Hipoplasia 
o atresia 

mitral

Hipoplasia 
del VI

Hipoplasia 
aorta 

ascendente 
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CARDIOPATÍAS CONGÉNITAS 

1. NO CIANÓTICAS 
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