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CARDIOPATIAS CONGENITAS
NO CIANOTICAS
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Este grupo de CC representa por lo menos un 50% de todos los
casos.

La ausencia de cianosis es su presentacion clinica y esto se debe por
gue el cortocircuito se realiza de izquierda a derecha.

La principal consecuencia fisiopatoldgica del cortocircuito de |1 —D es
el hiperflujo pulmonar.

La segunda consecuencia del cortocircuito de | — D es la sobrecarga
de volumen y la dilatacion de las cavidades cardiacas.

Cuanto mayor volumen y presion exista en la arteria pulmonar, el
trabajo ventricular derecho aumentara tanto que llevara finalmente a

su descompensacion.

R.M. Perich Duran, Cardipatias congénitas mas frecuentes y seguimiento en atencion primaria, Pediatr Integral 2012; XVI(8): 622-635



CARDIOPATIAS CONGENITAS

NO CIANOTICAS

CON CORTOCIRCUITO I -D
(FLUJO PULMONAR
AUMENTADO)

SIN CORTOCIRCUITO
(FLUJO PULMONAR NORMAL)

COMUNICACION INTERAURICULAR (CIA)
COMUNICACION INTERVENTRICULAR
(CIV)

PERSISTENCIA DEL CONDUCTO
ARTERIOSO (PCA)

ESTENOSIS PULMONAR
COARTACION DE AORTA

Grace C. Kung “Pathophysiology of left-to-right shunts”. En uptodate, 12 de junio de 2019.



CON CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR
AUMENTADO)

FISIOPATOLOGIA:

La cantidad de sangre
gue pasa de Al a AD
depende

4

¥. Fulmonar

Irlr nepicle
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« Tamafio del defecto

» Diferencia de presion

» Distensibilidad ventricular
derecha

* Resistencias pulmonares ;
y sistémicas Yona Cava

Yena Fulmonar

Grace C. Kung “Pathophysiology of left-to-right shunts”. En uptodate, 12 de junio de 2019.



CON CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR
AUMENTADO)
COMUNICACION INTERAURICULAR (CIA)

CLASIFICACION

OSTIUM PRIMUN OSTIUM SECUNDUM SENO VENOSO
Situado cerca de las valvulas De localizacion medioseptal.
av. Es la mas frecuente (70%). Situada cerca de la
Suele asociarse a una Mas frecuente en muijeres, desembocadura de la cava
hendidura en la valva recurrencia familiar del 7- superior o inferior (10%)
anterior mitral (20%) 10%.

R.M. Perich Duran, Cardipatias congénitas mas frecuentes y seguimiento en atencion primaria, Pediatr Integral 2012; XVI(8): 622-635



CON CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR
AUMENTADO)

COMUNICACION INTERAURICULAR (CIA)

MANIFESTACIONES
CLINICAS

e Lo mas frecuente es
gue sea asintomatica.

* Enlos lactantes con un
CIA grande, puede
haber un retraso
pondoestatural,
bronquitis de repeticion
y sintomas de IC.

* Presencia de un soplo
o de un desdoblamiento
fijo del 2R cardiaco.

Cortocircuito I-D

\/

Asintomatico

N/

Infecciones respiratorias

N/

Arritmias auriculares

\/

Hipertension pulmonar

W/

Cortocircuito D - |

S

Insuficiencia cardiaca
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R.M. Perich Duran, Cardipatias congénitas mas frecuentes y seguimiento en atencion primaria, Pediatr Integral 2012; XVI(8): 622-635



CON CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR
AUMENTADO)
COMUNICACION INTERAURICULAR (CIA)

DIAGNOSTICO:

Suele haber un patron
rsR’ en V1 (bloqueo de
rama derecha), tipico de
la sobrecarga de
volumen del VD

Puede ser normal en
una CIA pequefia o
presentar un retraso de
la conduccion del VD

Puede haber una

Gl gremels 2 closznz prominencia del tronco

una cardiomegalia a

RX DE TORAX expensa del borde de 'gnagggaegtlgfggq':f y
derecho de la silueta larizaci
e vascularizacion

pulmonar

Es el metodo de

ECOCARDIOGRAMA eleccion para el

diagnositico

Da informacion
anatomica, funcional.




CON CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR
AUMENTADO)
COMUNICACION INTERAURICULAR (CIA)

TRATAMIENTO:
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% Esta indicado cerrar una CIA cuando hay un cortocircuito significativo
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R.M. Perich Duran, Cardipatias congénitas mas frecuentes y seguimiento en atencion primaria, Pediatr Integral 2012; XVI(8): 622-635



CON CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR
AUMENTADO)
COMUNICACION INTERVENTRICULAR (CIV)

Pulmonary artery

— — — — — — — — — — — — —— — — — — — — — — — — —

| EPIDEMIOLOGIA |
'« EICIV representa el 25-30% de todas la CC. :
:  Cardiopatia congénita mas frecuente al nacimiento |
| (30%) en el adulto sélo representa el 10%. |
| |
| |
| I

. m

e Dada su evolucion natural, el 50% ha fallecido a los
40 anos y el 70% antes de los 60 afos.

Grace C. Kung “Pathophysiology of left-to-right shunts”. En uptodate, 12 de junio de 2019.



CON CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR
AUMENTADO)

FISIOPATOLOGIA:

{.oroma
s

Si 1 resistencias pulmonares, se 1 la
presion sistolicadel VD — |
gradiente de presion sistélica entre
ventriculos — 1 volumen a la arteria
pulmonar (hiperflujo pulmonar) —
Sobrecarga diastolica (auricula 'y
ventriculo izquierdo).

¥ Mitral

Veana O

Yeana Fulmonar

Grace C. Kung “Pathophysiology of left-to-right shunts”. En uptodate, 12 de junio de 2019.



CON CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR
AUMENTADO)
COMUNICACION INTERVENTRICULAR (CIV)

CLASIFICACION

SEGUN
LOCALIZACION

CIV MEMBRANOSA: Clv SUPRACRISTAL: CIV MUSCULAR: (15 de
. (del septo de salida) las CIV), pueden ser ClV DEL SEPTO DE
(0 perimembranosa o corresponde aun5-7 multiples y es muy ENTRADA: (tipo canal
subaortica) es la mas % de las CIV y no suele frecuente su cierre AV) 5%de las CIV
frecuente (75%) cerrar espontaneamente. espontaneo.

R.M. Perich Duran, Cardipatias congénitas mas frecuentes y seguimiento en atencion primaria, Pediatr Integral 2012; XVI(8): 622-635



CON CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR
AUMENTADO)
COMUNICACION INTERVENTRICULAR (CIV)

CLASIFICACION

SEGUN
TAMANO

CIV PEQUENAS
S CIV

MODERADAS ClIV GRANDES

RESTRICTIVAS




CON CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR
AUMENTADO)

MANIFESTACIONES CLINICAS:

» Paciente asintomatico, desarrollo normal, soplo sistolico en los primeros dias de vida; G 2-
3/6 en el borde paraesternal izquierdo.

» Puede ocasionar ICC, hipodesarrollo, fatiga y sudoracion; taquipnea, taquicardia apartir de
los 15 dias de vida, soplo holosistolico en el 3° - 4° espacio intercostal izquierdo.

* Puede aparecer ICC entre las 2 y 8 semanas de vida,

» ICC con taquicardia, taquipnea y fatiga con las tomas de alimento, hepatomegalia y mala
perfusion periferica.

* Retraso pondoestatural importante.
* En niflos mayores de 1 afio con HTP puede llevar a Sindrome de Eisenmenger

R.M. Perich Duran, Cardipatias congénitas mas frecuentes y seguimiento en atencion primaria, Pediatr Integral 2012; XVI(8): 622-635



CON CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR
AUMENTADO)

DIAGNOSTICO:

* El ECG y la RX de Torax son normales, y el Ecocardiograma confirma el diagnostico.

» Rx de Torax habra cardiomegalia con hiperaflujo pulmonar, con el ecocardiograma -
Doppler aparte de informar sobre el tamafo y repercusion, se obtiene informacion
sobre la presion pulmonar y del VD.

* En el ECG suele haber una hipertrofia biventricular, aunque si la presion en el VD es
alta puede haber una hipertrofia ventricular derecha, en la radiografia de torax hay
una cardiomegalia con hiperaflujo pulmonar y si hay ICC, signos de edema pulmonar,
el Ecocardiograma — Doppler nos podra dar el diagnostico, como la valoracion
hemodinamica y el calculo de la presion pulmonar.

R.M. Perich Duran, Cardipatias congénitas mas frecuentes y seguimiento en atencion primaria, Pediatr Integral 2012; XVI(8): 622-635



CON CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR
AUMENTADO)

TRATAMIENTO:

Médico:
= Profilaxis antibiotica frente a endocarditis

= CIV mediana-grande desarrollan insuficiencia cardiaca congestiva esta indicado el
tratamiento medico, inicialmente con IECA (captopril o enalapril) y diuréticos
(furosemida, espironolactona)

Quirdrgico:
» Shunt izquierda-derecha significativo (Qp/Qs mayor de 1,5) en ausencia de
resistencias pulmonares elevadas.

= |CC no controlada, HTP, hipodesarrollo importante y/o infecciones respiratorias
recurrentes

= Se debe realizar la cirugia entre los 3-6 meses de edad

R.M. Perich Duran, Cardipatias congénitas mas frecuentes y seguimiento en atencion primaria, Pediatr Integral 2012; XVI(8): 622-635



CON CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR
AUMENTADO)
PERSISTENCIA DEL CONDUCTO ARTERIOSO (PCA)

CONDUCTO ARTERIOSD PERESISTENTE




CON CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR
AUMENTADO)
PERSISTENCIA DEL CONDUCTO ARTERIOSO (PCA)

EPIDEMIOLOGIA

4 =)

Incidencia es del 5 — 10 % de todas las CC.

\_ J
' N
Afeccion predominante del sexo femenino.
\ /
Es comun en nifios con Sindrome de Down, Edwards y Rubéola Congénita.
No es frecuente en RN a término y rara vez provoca ICC.
La frecuencia con la que un RN prematuro desarrolla un cortocircuito izg-der
hemodinamicamente significativo por PCA es inversamente proporcional al aumento de
la edad gestacional y al peso.

R.M. Perich Duran, Cardipatias congénitas mas frecuentes y seguimiento en atencion primaria, Pediatr Integral 2012; XVI(8): 622-635



CON CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR
AUMENTADO)

Mecanismo de cierre ductual

RNT RNPT
 Elaumento de O2, el aumento del Ca * hay disminucion de las fibras
intracelular y el aumento de la musculares del tono intrinseco de la
endotelina — 1, favorecen el cierre del pared ductal

ductus.
» Escaso tejido subendotelial.
* Enlos RNT se contraen las fibras

musculares de la capa media que e Aumento de oxido nitrico en el

conduce a un descenso del flujo tejido ductal.

sanguineo luminal y a una isquemia

de la pared interna. » Falta de remodelacion endotelial.
« Dando lugar al cierre definitivo del * No cierre del ductus.

ductus.

R.M. Perich Duran, Cardipatias congénitas mas frecuentes y seguimiento en atencion primaria, Pediatr Integral 2012; XVI(8): 622-635



CON CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR
AUMENTADO)

FISIOPATOLOGIA:
DUCTUS

A, Pulmanar

Walvila

Pulmanar

Tricuspide Mikra
3 Ca

Cuerpo
Vg

Vena Pulmonar

Grace C. Kung “Pathophysiology of left-to-right shunts”. En uptodate, 12 de junio de 2019.



CON CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR
AUMENTADO)
PERSISTENCIA DEL CONDUCTO ARTERIOSO (PCA)

MANIFESTACIONES CLINICAS:

Soplo sistolico o
continuo en el 2° Ell,
region infraclavicular

izuierda.

Ductus
pegueno

<3 mm

Soplo sistolico o

Ductus
moderado

Entre 3-6 mmm

Ductus
grande

VAINvA e

NARAAA

R.M. Perich Duran, Cardipatias congénitas mas frecuentes y seguimiento en atencion primaria, Pediatr Integral 2012; XVI(8): 622-635

continuo sistolico-
diastolico en 2° Ell'y
puede haber fremito,
pulsos saltones

Soplo sistolico en
foco pulmonar,
pulsos saltones con
una TA diastolica
baja.



CON CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR
AUMENTADO)
PERSISTENCIA DEL CONDUCTO ARTERIOSO (PCA)

MANIFESTACIONES CLINICAS:

/
PCA pequeha->
asintomaticos.
N 4
4 o Una PCA grande ocasiona:
Infecciones Respiratorias
Retraso continuas, Taquicardia,
taquipnea, irritabilidad, fatiga y
pO n d oestatu ral " . sudoracion con las tomas de

\_ ) alimento ey




CON CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR

AUMENTADO)

PERSISTENCIA DEL CONDUCTO ARTERIOSO (PCA)

DIAGNOSTICO:
Ductus grande hay un
ECG crecimiento de VI,
ondas R prominentes
Cardiomegalia a
RX DE TORAX expensas del VI,

con hiperaflujo
pulmonar

Se puede detectar
el flujo del ductus
sistolico — diastolico
desde la aorta a la
arteria pulmonar

ECOCARDIOGRAMA

Alteraciones de la
repolarizacion,
ondas P
priominentes por
dilatacion de la Al

Normal en los
ductus pequefios

Apreciar el tamafio
y repercusion de
las cavidades
izquierdas



CON CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR
AUMENTADO)

TRATAMIENTO:
* Profilaxis de la endocarditis infecciosa hasta el cierre definitivo.

 Prematuros: puede promoverse el cierre sin cirugia administrando indometacina o
ibuprofeno.

« Niflos a término sintomaticos, con ductus grande, hipertension pulmonar, o en
prematuros en que la indometacina ha sido inefectiva: cierre quirdrgico mediante
ligadura.

 En el resto de los casos puede esperarse, ante la posibilidad de cierre espontaneo,
hasta el primer aflo de vida. En estos casos, si el ductus es de pequeio tamafo,
puede realizarse mediante intervencionismo percutaneo, evitando asi la cirugia
cardiaca.

R.M. Perich Duran, Cardipatias congénitas mas frecuentes y seguimiento en atencion primaria, Pediatr Integral 2012; XVI(8): 622-635



SIN CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR NORMAL)
ESTENOSIS PULMONAR (EP)

Es la obstrucciéon de la valvula pulmonar por fusion comisural o displasia valvular. El
ventriculo derecho se hipertrofia en estenosis graves y ocasionalmente puede ser
hipoplasico en algunos neonatos y lactantes.

CLASIFICACION

VALVULAR: SUPRAVALVULAR:

Valvulas gruesas Estenosis del tronco de la

arteria
Comisuras fusionadas : i ;
: . Relacionada con rubeola AEWHVEITIEIE GEerler ¢
Anillo pequeiio congenita CIV (tetralogia de fallot)

SUBVALVULAR:
Rama en forma aislada

* Del el 8-9-% de todas las cardiopatias congénitas
* Enel 90% de los casos es valvular

» Forma familiar (valvas displasicas)

* Recurrencia en hermanos es de 2.9%




SIN CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR NORMAL)

FISIOPATOLOGIA:

Obtruccion parcial de la valvula pulmonar

1 Art. Pulmonar

Obstaculo en el vaciamiento del VD " 'i.".=.|'-.-'|ll.=|
ulmaonar

[

1. Aumento de la presion sistolica del VD
2. Prolonga el tiempo de expulsion de la sangre

| Tricuspide

Gravedad dependera del grado de estenosis

. -

Gasto pulmonar es normal (sale la misma
cantidad de sangre, solo que mas lenta)

‘ena Pulmonar

O feillryra

Grace C. Kung “Pathophysiology of left-to-right shunts”. En uptodate, 12 de junio de 2019.



SIN CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR NORMAL)
ESTENOSIS PULMONAR (EP)

CUADRO CLINICO:

e Paciente asintomatico

» Disnea con el ejercicio y facil
fatigabilidad

MODERADA

» |ICC y dolor toracico durante el ejercicio

R.M. Perich Duran, Cardipatias congénitas mas frecuentes y seguimiento en atencién primaria, Pediatr Integral 2012; XVI(8): 622-635



SIN CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR NORMAL)

DIAGNOSTICO:
AUSCULTACION : ECG:
» Soplo sistélico eyectivo » Hipertrofia del ventriculo derecho.
romboidal (alta intensidad y o Estenosis pulmonares ligeras: 1
luego, baja) rudo, en foco discreto del voltaje de R en precordiales
pulmonar. Le precede un derechas + onda T positiva.

chasquido de apertura.
» Frémito sistolico en foco

pulmonar.

RADIOGRAFIA DE TORAX : ECO-DOPPLER :

« Dilatacion del tronco * Nos da el diagnostico y la gravedad. Con
pulmonar (choque contra la la Eco-doppler se puede calcular el
pared de la arteria pulmonar gradiente de Pr. a través de la valvula

lleva a su dilatacién). No
cardiomegalia ni variaciones
en el flujo pulmonar.



SIN CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR NORMAL)

TRATAMIENTO:

« Sila estenosis pulmonar valvular es leve - moderada no requiere tratamiento.

 En casos de moderados a graves se puede administrar beta-bloqueantes con el
fin de reducir el consumo de oxigeno y el nUmero de arritmias ventriculares.

» Sila estenosis es severa se efectuara valvuloplastia pulmonar con balon.

R.M. Perich Duran, Cardipatias congénitas mas frecuentes y seguimiento en atencion primaria, Pediatr Integral 2012; XVI(8): 622-635



SIN CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR NORMAL)
COARTACION AORTICA (C°A°)

Es una obstruccion de la Aorta descenten en la confluencia del istmo adrtico y el ductus
gue causa una obstruccion al flujo aortico.

La indicidencia es del 6 -8% de las CC.

2 veces mas frecuente en sexo masculino que en el femenino.

Frecuente en el sindrome de Turner.

Se asocia con la valvula adrtica bicuspide y con otras CC como la CIV, ductus, la E. subadrticay la
estenosis mitral.

FORMAS DE
PRESENTACION

C°A° APARTIR DE
C°A° NEONATAL LAS 3 SEMANAS
DE VIDA

CCA° DEL NINO
MAYOR




SIN CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR NORMAL)
COARTACION AORTICA (C°A°)

» Suele ser severa, puede asociarse a una hipoplasia del istmo A° y gran ductus con
flujo de derecha a izquierda hacia las A° descedente, cuando el ductus se hace
restrictivo el RN puede presentar signos de shock, oliguria, acidosis y distres

respiratorio, puede no palparse los pulsos o haber asimetria entre los axilares y
femorales.

» Suele deberse a obstruccion adrtica que se genera despues del cierre ductal hacia
la luz A°, habra una diferencia de pulsos y TA entre los miembros superiores e
inferiores, signos de IC; palides, mala perfusion, ritmo galope y hepatomegalia.

» Suelene ser nifios 0 adolescentes asintomaticos, cuyo motivo de consulta ha sido
un soplo sistolico o HTA, hay asimetria de pulsos y la HTA es en ambos brazos, el

CoA° DEL NINO soplo sistolico se ausculta en 2° - 3° Ell y en el area interescapular.
MAYOR




CON CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR

AUMENTADO)

COARTACION AORTICA (CPAY)

DIAGNOSTICO:

En el RN y lactante con
ECG CPA® severa se aprecia
una HVD

Lactantes con C°A°
severay IC se
aprecia una
cardiomegalia con
congestion venosa
central

RX DE TORAX

Diagnostica la zona
coartada y la
severidad

ECOCARDIOGRAMA

Es recomendable
cuando la imagen
ecocardiografica no
es concluyente para
definir la aorta en
todo su trayecto

ANGIO - RMN

D DIV
W Y N4

En niflos mayores
puede ser normal o
con HVI

Valora la hipoplasia
delistmoy la
aceleracion del flujo
en la zona coartada



CON CORTOCIRCUITO I-D (FLUJO PULMONAR
AUMENTADO)

TRATAMIENTO:

* En los RN y lactantes <3 meses con C°A° severa, se hard tratamiento meédico para
estabilizar al paciente. En los RN, se administrara PGE1 para mantener el ductus abierto,
agentes inotropicos y correccion de la acidosis.

 Una vez estabilizado el nifio, se recomienda la cirugia (coartectomia con reseccion del
tejido ductal y anastomosis término-terminal).

* Enlos lactantes y nifios entre los 4 meses y 5 afos, la reparacion se hara con cirugia o
angioplastia.

* En nifios mayores asintomaticos, la indicacion para la reparacion incluye: HTA en reposo
o inducida por el ejercicio y gradiente a través de la C°A° >20 mmHg.



CONCLUSIONES

Las cardiopatias congénitas representan el defecto mas comun al nacimiento, con una
prevalencia general de aproximadamente el 1%. El riesgo de morbilidad y mortalidad
aumenta cuando hay un retraso en el diagndstico y el tratamiento.

El riesgo de CC aumenta en bebés que tienen antecedentes de afecciones médicas
maternas o trastornos prenatales asociados con la CC, antecedentes familiares positivos,
0 anomalias extracardiacas. Cuando estén presentes estos factores se debe aumentar la
vigilancia del meédico para detectar la posibilidad de CC en el recién nacido.

La evaluacion diagnostica de los recién nacidos sintomaticos incluye examen fisico,
pulsoximetria, radiografia toracica, electrocardiograma y ecocardiografia.

En nifios asintomaticos, los hallazgos fisicos que sugieren CC incluyen un examen
cardiovascular anormal (es decir, frecuencia cardiaca anormal, actividad precordial o
sonidos cardiacos; soplos patoldgicos; pulsos periféricos disminuidos/ausentes o presion
arterial 210 mmHg mas alta en los brazos que las piernas); y anomalias extracardiacas.
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