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Introducción

La se mio lo gía fue, es y se rá siem pre el ele men to

fun da men tal pa ra sos pe char, diag nos ti car, guiar el

tra ta mien to y con tro lar la evo lu ción y el pro nós ti co

del pa cien te adul to por ta dor de una car dio pa tía

con gé ni ta(1-3).

Las car dio pa tías con gé ni tas en el adul to re pre -

sen tan un de sa fío diag nós ti co fas ci nan te pa ra el

car dió lo go, po co fa mi lia ri za do con la com ple ji dad

ana tó mi ca y fun cio nal de las malformaciones car -

día cas.

La so bre vi da na tu ral del pa cien te adul to por ta -

dor de car dio pa tías con gé ni tas in clu ye mal for ma -

cio nes:

 que no re quie ren tra ta mien to (co mu ni ca ción in -

ter ven tri cu lar mus cu lar res tric ti va, vál vu la aór -

ti ca bi cús pi de);

 que pue den ser tra ta das du ran te la edad adul ta;

 que fue ron tra ta das du ran te la ni ñez, no pre -

sen tan le sio nes re si dua les, se cue las ni com pli ca -

cio nes y se han con si de ra do “curadas”;

 que son ino pe ra bles y re quie ren de un tras plan -

te car día co.

De be mos te ner en cuen ta tres ca te go rías de las

car dio pa tías con gé ni tas: aque llas vír ge nes de tra ta -

mien to, las que cur san con ci ru gía “pa lia ti va” y las

que tie nen ci ru gía “co rrec to ra”, aun cuan do nin -

gún tra ta mien to es definitivamente co rrec ti vo.

 Vír ge nes de tra ta mien to: este gru po está in te -

gra do por aque llos pa cien tes que no re qui rie ron

tra ta mien to en el mo men to del diag nós ti co o du -

ran te la evo lu ción, aque llos en los que no se rea -

li zó el diag nós ti co en la edad pe diá tri ca y aque -

llos cu yos fa mi lia res no aceptaron el tra ta mien -

to propuesto.

• Co mu ni ca ción in te rau ri cu lar (CIA)

• Co mu ni ca ción in ter ven tri cu lar (CIV) 

• Duc tus ar te rio so per sis ten te

• Coar ta ción de aor ta

• Este no sis pul mo nar

• Este no sis aór ti ca

 Con ci ru gía pa lia ti va: cada vez me nos fre cuen te, 

anas to mo sis sis té mi co pul mo nar y cer cla je de

ar te ria pulmonar.

 Con ci ru gía “co rrec to ra”:

• Te tra lo gía de Fa llot.

• Ci ru gía de switch ar te rial en trans po si ción

com ple ta de las gran des ar te rias. 

• Ci ru gía de Fon tan-Kreut zer en el co ra zón

uni ven tri cu lar.

• Cie rre de CIA, de CIV y de duc tus.

• Ci ru gía de la ano ma lía to tal del re tor no ve no -

so pul mo nar.

• Otras.

Den tro de los as pec tos se mio ló gi cos in te re san:

 Ante ce den tes fa mi lia res:

• His to ria de abor tos o muer te en eda des neo -

na tal, in fan til, es co lar o ado les cen te.

• His to ria de car dio pa tías con gé ni tas en dis tin -

tos miem bros de la fa mi lia (exis ten fa mi lias

con va rios in te gran tes por ta do res de una mis -

ma car dio pa tía con gé ni ta: CIA, Fallot, et cé te -

ra).

• His to ria fa mi liar de sig nos o sín to mas su ges -

ti vos de car dio pa tía aun sin ha ber com ple ta do 

un diag nós ti co o va lo ra ción completas.

• De la exis ten cia de sín dro mes ge né ti cos por

su alta re la ción con car dio pa tías con gé ni tas

(Down, Wi lliams, Mar fan, Noo nan).

 Ante ce den tes per so na les:

• De so plo es tu dia do o no en la in fan cia.

• De ce fa leas e hi per ten sión ar te rial sis té mi ca.

• De car dio pa tía con gé ni ta tra ta da en la in fan -

cia con tra ta mien to mé di co, per cu tá neo o qui -

rúr gi co (ya que pue den per sis tir le sio nes re si -

dua les, se cue las o complicaciones a evaluar).
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• De sig nos y sín to mas su ges ti vos de car dio pa -

tía aun sin ha ber se com ple ta do una eva lua -

ción completa.

 Exa men fí si co:

• Aspec to ge ne ral del pa cien te y su bio ti po, en

es pe cial:

- Cia no sis y sig nos de hi po xe mia cró ni ca

(hi po cra tis mo digital).

- Pa li dez cu tá neo-mu co sa y/o ic te ri cia por

mal fun ción hepática.

- Sig nos de adel ga za mien to y/o mal nu tri -

ción (en car dio pa tías con hi per flu jo y/o hi -

per ten sión pul mo nar, etcétera).

- Fie bre y le sio nes de piel y mu co sas su ges -

ti vas de en do car di tis in fec cio sa.

- Ele men tos de bajo gas to car día co.

- Exis ten cia de ede mas, in gur gi ta ción yu -

gu lar y/o re flu jo he pa to yu gu lar.

- Ele men tos de sín dro mes ge né ti cos: fas cies 

de duen de en el sín dro me de Wi lliams que

se aso cia con es te no sis su pra val vu lar aór -

ti ca, há bi to lon gi lí neo e hi pe re las ti ci dad

en el sín dro me de Mar fan que se aso cia

con pa to lo gía de la aor ta y de las vál vu las

aór ti ca y mi tral, ta lla baja y cue llo cor to en

el sín dro me de Noo nan que se aso cia con

es te no sis pul mo nar val vu lar en ge ne ral so -

bre vál vu la dis plá si ca, sín dro me  de Down

que se aso cia con ca nal atrio ven tri cu lar

com ple to.

• Fre cuen cia res pi ra to ria: la po lip nea es un sig -

no mul ti fac to rial de so bre car ga pul mo nar, hi -

po xe mia, etcétera.

• De for ma cio nes y ci ca tri ces to rá ci cas:

- El agran da mien to del co ra zón y/o de al gu -

nas cá ma ras car día cas pue de cau sar de -

for ma cio nes torácicas.

- Exis ten cia de ci ca tri ces: es ter no to mía, to -

ra co to mía an te ro la te ral (por ci ru gía pa lia -

ti va: ban ding ar te ria pul mo nar, bla lock o

ci ru gía co rrec ti va de CIA), to ra co to mía

pos te ro la te ral (ci ru gía co rrec ti va: re pa ra -

ción de coar ta ción de aorta, cierre qui rúr -

gi co del ductus).

- La ti dos vi si bles en tó rax y cue llo.

- Exis ten cia de cir cu la ción co la te ral en tó -

rax y ab do men.

- Dis ten sión ab do mi nal, pro ba bi li dad de

exis ten cia de ascitis.

• Pal pa ción de fré mi tos, in ves ti gar to das las ca -

ras del tó rax, cue llo, ab do men y re gión lum -

bar.

• Pal pa ción de los pul sos fe mo ra les y even tual -

men te con trol de la pre sión ar te rial en los

cua tro miem bros en caso de pa cien tes con hi -

per ten sión ar te rial sistémica.

• Aus cul ta ción de rui dos y si len cios car día cos

en bus ca de al te ra cio nes de los rui dos car día -

cos (des do bla mien tos pa to ló gi cos), exis ten cia

de otros rui dos (ter cer y cuar to rui dos o ro ces

pe ri cár di cos), so plos sis tó li cos y/o dias tó li cos

(in ves ti gar si ya exis tían o son de re cien te apa -

ri ción, o han su fri do al gu na mo di fi ca ción).

• Aus cul ta ción pleu ro pul mo nar: por ejem plo,

la pre sen cia de es ter to res cre pi tan tes. 

• Exa men ab do mi nal y lum bar: ma sas, so plos,

et cé te ra.

• Eva lua ción neu ro ló gi ca: de im por tan cia en

car dio pa tías cia nó ti cas, en toda ci ru gía car -

día ca con cir cu la ción ex tra cor pó rea, en car -

dio pa tías con gé ni tas que cur sa ron con fa lla

car día ca de significación, etcétera. 

Principales síntomas y signos como
expresión de cardiopatías congénitas(4-6)

 Au sen cia de sín to mas: las di fe ren tes car dio -

pa tías con gé ni tas pue den per ma ne cer asin to -

má ti cas has ta la edad adul ta (caso de pe que ños

de fec tos como CIV, CIA, duc tus, es te no sis e in -

su fi cien cias val vu la res le ves), o pue den dar lu -

gar a ma ni fes ta cio nes más flo ri das cuan do es tos

de fec tos son de ma yor ta ma ño, o en el caso de

po so pe ra to rio de cardiopatías complejas con

lesiones residuales de entidad.

 Dis nea: como ma ni fes ta ción de la pro pia car -

dio pa tía o de le sio nes re si dua les po so pe ra to rias

(CIV am plia, CIA am plia, hi per ten sión pul mo -

nar se cun da ria a ca nal au ri cu lo ven tri cu lar com -

ple to no co rre gi do, po so pe ra to rios de te tra lo gía

de Fa llot con in su fi cien cia pul mo nar se ve ra,

switch ar te rial con is que mia mio cár di ca y fa lla

sis tó li ca ventricular izquierda).

 Do lor pre cor dial: pue de ser se cun da rio a is -

que mia mio cár di ca (po so pe ra to rio de trans po si -

ción de las gran des ar te rias, mio car dio pa tía hi -

per tró fi ca, reim plan te de co ro na ria anó ma la) o

do lo res ines pe cí fi cos como en el caso de la mu jer

jo ven con pro lap so valvular mitral o hi per ten -

sión pulmonar. 

 Tras tor nos del rit mo-pal pi ta cio nes: la ta -

qui car dia ven tri cu lar es una arrit mia gra ve que

po de mos en con trar en el po so pe ra to rio ale ja do

de car dio pa tías como la te tra lo gía de Fa llot, o en

car dio pa tías es truc tu ra les como la mio car dio pa -

tía hi per tró fi ca. El sín dro me de QT lar go con gé -

ni to es una al te ra ción ge né ti ca que de bu ta mu -

chas ve ces como una ta qui car dia ven tri cu lar. La 

pre sen cia de la mal for ma ción de Ebstein de la
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vál vu la tri cús pi de se aso cia con vías de con duc -

ción ac ce so rias (Wolff-Par kin son-Whi te) que

pue den aso ciar se a ta qui car dias or to dró mi cas,

an ti dró mi cas en ca sos ex cep cio na les o fi bri la -

ción au ri cu lar con con duc ción an te ró gra da por

la vía ac ce so ria. Asi mis mo pue den en con trar se

arrit mias au ri cu la res pri ma rias (fi bri la ción au -

ri cu lar, taquicardia auricular, flut ter) en mal -

for ma cio nes del septum interauricular o po so -

pe ra to rio de CIA, canal atrioventricular o Ebs -

tein.

 Insu fi cien cia car día ca: pue de ver se en una

car dio pa tía no diag nos ti ca da pre via men te o

más co mún men te co rres pon der a se cue las o

com pli ca cio nes de una car dio pa tía ya tra ta da

(hi per ten sión ar te rial pul mo nar en cie rre tar dío 

de una CIV, di la ta ción y dis mi nu ción de la con -

trac ti li dad ven tri cu lar iz quier da en una D-TGA

tra ta da me dian te switch arterial por com pro mi -

so de la irrigación coronaria).

 Cia no sis: la cia no sis de pen de de la can ti dad de

he mo glo bi na no sa tu ra da en la cir cu la ción. El

au men to de esta de pen de de la exis ten cia de co -

mu ni ca cio nes in tra o ex tra car día cas con shunt

de re cha-iz quier da (te tra lo gía de Fa llot no tra ta -

da con shunt de re cha-iz quier da a tra vés de la

CIV, co mu ni ca cio nes anor ma les en tre las cir cu -

la cio nes pul mo nar y sis té mi ca en una ci ru gía de

Fon tan, in ver sión del shunt en una CIV o un

duc tus no tra ta dos, fi sio lo gía de Ei sen men ger,

et cé te ra). La hi po xia ti su lar de ter mi na el au -

men to de eri tro po ye ti na y por ende del nú me ro

de gló bu los ro jos con ex pan sión del vo lu men

san guí neo. Esto lo gra au men tar la dis po ni bi li -

dad de oxí ge no ti su lar pu dien do fre nar la se cre -

ción de eri tro po ye ti na, pero si ese au men to no es 

su fi cien te con ti núa in cre men tán do se el he ma -

to cri to con el au men to de la vis co si dad san guí -

nea sien do un fac tor per ju di cial en la nu tri ción

ti su lar. Son ex pre sión de esto las artralgias, los

calambres, los trastornos tróficos de la piel,

sobre todo en miembros inferiores, lesiones de

apoyo, etcétera.

 So plos: se debe ha cer hin ca pié en su in ten si -

dad, su fre cuen cia, su tim bre y su lon gi tud o

duración:

• So plo sis tó li co eyec ti vo: es te no sis val vu lar,

su pra val vu lar y sub val vu lar aór ti ca y pul mo -

nar, coar ta ción de aorta.

• So plo sis tó li co re gur gi tan te: CIV, in su fi cien -

cia mi tral, in su fi cien cia tricuspídea.

• So plo dias tó li co: in su fi cien cia aór ti ca, in su fi -

cien cia pul mo nar, es te no sis mi tral, es te no sis

tricúspidea.

• So plo con ti nuo: duc tus ar te rio so, fís tu las ar -

te rio ve no sas, co la te ra les aor to pul mo na res. 

 Rui dos car día cos:

• Pri mer rui do au men ta do: es te no sis mi tral

con gé ni ta, sín dro me de Wolff-Par kin son-

Whi te.

• Pri mer rui do dis mi nui do: in su fi cien cia mi tral 

se ve ra: po so pe ra to rio de ca nal atrio ven tri cu -

lar, blo queo au ri cu lo ven tri cu lar de primer

grado. 

• Se gun do rui do au men ta do: hi per ten sión ar -

te rial pul mo nar, hi per ten sión ar te rial sis té -

mi ca, L-trans po si ción de las grandes arterias. 

• Se gun do rui do dis mi nui do: es te no sis val vu lar 

aór ti ca, es te no sis val vu lar pul mo nar, CIV sin

hi per ten sión pulmonar. 

• Se gun do rui do des do bla do fijo y cons tan te:

CIA, re tor nos ve no sos anó ma los parciales.

• Ter cer rui do, que es nor mal en ni ños y adul -

tos jó ve nes, es pa to ló gi co en: in su fi cien cia mi -

tral, in su fi cien cia tri cús pi dea en el sín dro me

de Ebstein, in su fi cien cia de vál vu la atrio ven -

tri cu lar úni ca en Fon tan, D-trans po si ción de

las gran des ar te rias, dis fun ción ven tri cu lar

iz quier da o de re cha: co ro na ria anó ma la, atre -

sia pul mo nar con in su fi cien cia del ho mo in jer -

to, miocardiopatía hipertrófica.

• Cuar to rui do: siem pre anor mal en adul tos jó -

ve nes. Coar ta ción de aor ta, hi per ten sión ar te -

rial pul mo nar, fís tu las ar te rio ve no sas, obs -

truc ción a los trac tos de sa li da, blo queo au ri -

cu lo ven tri cu lar completo. 

• Click: es te no sis val vu lar aór ti ca, pro lap so de

vál vu las atrio ven tri cu la res, es te no sis val vu -

lar pulmonar.

 Cua dros de fi lia ción res pi ra to ria: la pre -

sen cia de sig no-sin to ma to lo gía res pi ra to ria

(bron qui tis, bron coes pas mo) pue de ver se en

car dio pa tías con gé ni tas no tra ta das o por la

presen cia de se cue las o com pli ca cio nes en car dio -

pa tías ya tra ta das (CIA vir gen de tra ta mien to o

CIA re si dual pos cie rre qui rúr gi co con dehis cen -

cia del par che y por ende hi per flu jo pul mo nar; es -

te no sis o in su fi cien cia mi tral en po so pe ra to rio de 

ca nal atrio ven tri cu lar; hi per ten sión ar te rial pul -

mo nar en CIV o duc tus na ti vos o re si dua les pos -

cie rre con shunts sig ni fi ca ti vos he mo di ná mi ca -

men te).

 Hi per ten sión ar te rial: en todo pa cien te con

hi per ten sión ar te rial sis té mi ca es obli ga to rio el

con trol de los pul sos fe mo ra les. Su dis mi nu ción

o au sen cia es diag nós ti co etio ló gi co de coar ta -

ción de aor ta. En es tos ca sos debe com ple tar se

con un con trol de la pre sión ar te rial en los cua -

tro miem bros, don de se do cu men ta rá la exis ten -
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cia de una hi per ten sión ar te rial en miem bros

su pe rio res con pre sión nor mal o des cen di da en

miem bros in fe rio res. En ra ras oca sio nes los pul -

sos y la pre sión ar te rial del miem bro su pe rior iz -

quier do pue de es tar des cen di da al mis mo ni vel

que en miem bros in fe rio res, ello se debe a que la

ar te ria sub cla via iz quier da nace a ni vel o pos te -

rior a la zona de la coar ta ción. Es una ra re za que 

tam bién la ar te ria sub cla via de re cha ten ga ese

ori gen.  Otras etio lo gías vas cu la res de hi per ten -

sión ar te rial son: la es te no sis de la ar te ria re nal,

uni o bi la te ral (se pue den aus cul tar so plos a ni -

vel de las fo sas lum ba res), la vas cu li tis de Ta ka -

ya su, don de lo ca rac te rís ti co es la pér di da del

pul so de un miem bro su pe rior, en ge ne ral el iz -

quier do, pre via men te pre sen te.

 Tras tor nos de la cra sis: en las car dio pa tías

con gé ni tas cia nó ti cas la coa gu la ción es anor mal. 

Se ma ni fies ta por la pre sen cia de equi mo sis, pe -

te quias, epís ta xis, he mo rra gia gin gi val y he -

mop ti sis. 

 Endo car di tis in fec cio sa: esta pue de ser una

com pli ca ción de una car dio pa tía con gé ni ta pre -

via men te co no ci da (tra ta da o no) como, por

ejem plo, CIV res tric ti va, in su fi cien cia aór ti ca

pos val vu lo plas tia, CIV mí ni ma re si dual en po -

so pe ra to rio ale ja do de te tra lo gía de Fa llot, o de

una car dio pa tía des co no ci da has ta ese mo men -

to: duc tus per mea ble de pe que ño ca li bre.

 Gota: en car dio pa tías con gé ni tas cia nó ti cas con 

he ma to cri to ele va do se aso cia ele va ción de la

uri ce mia, ello de bi do a una baja frac ción de ex -

cre ción re nal del áci do úri co a su vez cau sa da

por la hi po per fu sión re nal (por hi per vis co si dad

y au men to del he ma to cri to), lo que fa vo re ce una

ma yor re ten ción del mis mo. Esto pue de ser res -

pon sa ble en al gu nos pa cien tes de sin to ma to lo -

gía go to sa.

Situación clínica particular aplicada a las
cardiopatías congénitas más frecuentes(7,8)

 Co mu ni ca ción in te rau ri cu lar: es la más fre -

cuen te de las car dio pa tías con gé ni tas en el adul -

to. Pue de cur sar asin to má ti ca has ta la cuar ta

dé ca da de la vida. Los sín to mas in clu yen dis mi -

nu ción de la ca pa ci dad fun cio nal por dis nea,

arrit mias, in su fi cien cia car día ca, hi per ten sión

pul mo nar. El diag nós ti co clí ni co se hace por la

pre sen cia de so plo sis tó li co de ca rác ter eyec ti vo

en se gun do es pa cio in ter cos tal iz quier do con

des do bla mien to am plio, fijo y per ma nen te del

se gun do rui do car día co. Se pue de pal par un la ti -

do sa gi tal ex pre sión del agran da mien to del ven -

trícu lo de re cho. Los pa cien tes co rre gi dos qui -

rúr gi ca men te pue den pre sen tar cor to cir cui to

re si dual con di fe ren te mag ni tud del shunt. Los

tra ta dos con cie rre per cu tá neo pue den pre sen -

tar, aun que en for ma ex cep cio nal, ero sión de la

pa red aór ti ca, que pue de lle var a la muer te por

ta po na mien to car día co. Siem pre que no de sa -

rro llen sín dro me de Ei sen men ger, pue den ser

tra ta das a cual quier edad, in clu si ve en la sép ti -

ma dé ca da de la vida. Se ha com pro ba do que lue -

go del cie rre per cu tá neo o qui rúr gi co, la so bre -

car ga vo lu mé tri ca de las ca vi da des de re chas dis -

mi nu ye a va lo res nor ma les lue go de seis me ses.

 Co mu ni ca ción in ter ven tri cu lar: el diag nós -

ti co se hace por la pre sen cia de un so plo sis tó li co

in ten so, tan to más in ten so cuan to más pe que ña

la co mu ni ca ción y ma yor el gra dien te de pre sio -

nes en tre am bos ven trícu los, con irra dia ción en

rue da de ca rro en foco tri cus pí deo. Ra ra men te

pasa de sa per ci bi da has ta el adul to, por que si es

am plia pre sen ta rá in su fi cien cia car día ca e hi -

per ten sión pul mo nar.

 Duc tus ar te rio so per sis ten te: es raro diag -

nos ti car lo a esta edad por la pre sen cia de un so -

plo ho lo sis tó li co “en ma qui na ria” (tí pi co del

duc tus), ya que si es am plio, en ge ne ral se aso -

cia rá con hi per ten sión ar te rial pul mo nar (con

acen tua ción del com po nen te pul mo nar del se -

gun do rui do), pero esto no es ab so lu to. Es más

fre cuen te su diag nós ti co en for ma ca sual me -

dian te una va lo ra ción eco car dio grá fi ca de ru ti -

na. En otros ca sos se pue de aus cul tar un so plo

sis tó li co sua ve.

 Coar ta ción de aor ta: el diag nós ti co se efec túa 

en la va lo ra ción etio ló gi ca de la hi per ten sión ar -

te rial por el ha llaz go de di fe ren cias en los pul sos

y pre sión ar te rial en tre miem bros su pe rio res e

in fe rio res. Pue de ser na ti va o tra tar se de una re -

coar ta ción en pa cien tes ya tra ta dos. En es tos úl -

ti mos pue de aso ciar se la pre sen cia de un aneu -

ris ma de la pa red, don de se lo de be rá sos pe char e 

iden ti fi car para pla near la te ra péu ti ca co rres -

pon dien te. En ra ros ca sos pue de aso ciar se a la

pre sen cia de un duc tus permea ble, don de será

im por tan te de ter mi nar la pre sión ar te rial pul -

mo nar y el es ta do de las re sis ten cias ar te r io la res 

pul mo na res.

 Este no sis val vu lar pul mo nar: es poco fre -

cuen te en con trar la en la edad adul ta como car -

dio pa tía na ti va. Tam bién es rara la re ci di va de

una es te no sis val vu lar pul mo nar tra ta da con

ba lón en la edad pe diá tri ca, a ex cep ción de las

aso cia das con el sín dro me de Noo nan, por tra -

tar se de vál vu las pul mo na res dis plá si cas con

san ción qui rúr gi ca. En esta pa to lo gía se des cri -

be un so plo sis tó li co eyec ti vo, pa raes ter nal iz -
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quier do, de di fe ren tes gra dos de in ten si dad de

acuer do al gra dien te trans val vu lar pul mo nar

exis ten te, pal pán do se fré mi to en los de ma yor

in ten si dad y un click sis tó li co pul mo nar con má -

xi ma aus cul ta ción en el se gun do es pa cio in ter -

cos tal iz quier do a ni vel pa raes ter nal. En oca sio -

nes en que exis ta una mar ca da di la ta ción del

tron co ar te rial pul mo nar (po ses te no sis) se des -

cri be la pal pa ción de un la ti do en el se gun do es -

pa cio in ter cos tal iz quier do pa raes ter nal.

 Este no sis val vu lar aór ti ca: es rara en el

adul to la es te no sis val vu lar aór ti ca de cau sa

con gé ni ta. En cam bio sí es fre cuen te la pre sen -

cia de una vál vu la aór ti ca bi cús pi de que en la

ma yo ría de los ca sos cur sa sin gra dien tes de sig -

ni fi ca ción has ta la cuar ta o quin ta dé ca da de la

vida. Pre sen ta un so plo sis tó li co eyec ti vo con

irra dia ción a los va sos de cue llo, de di fe ren te in -

ten si dad se gún el gra dien te trans val vu lar, pal -

pán do se un fré mi to en los de ma yor in ten si dad.

El click tie ne su má xi ma aus cul ta ción en el ápex

car día co. 

 Te tra lo gía de Fa llot: es raro hoy día, pero no

im po si ble, asis tir a un adul to con te tra lo gía de

Fa llot no tra ta da que sor teó la se lec ción na tu ral. 

Se tra ta de pa cien tes cia nó ti cos, po li ci té mi cos,

con ma yor o me nor gra do de cir cu la ción co la te -

ral sis té mi co-pul mo nar y ha bi tual men te le sio -

nes es te nó ti cas del ár bol ar te rial pul mo nar con

un ven trícu lo de re cho di la ta do y di fe ren tes gra -

dos de dis fun ción. Más co mún es con tro lar a pa -

cien tes ya tra ta dos don de los ele men tos de im -

por tan cia a con tro lar son:

• in su fi cien cia pul mo nar (so plo sis to-dias tó li co

pa raes ter nal iz quier do ha cia epi gas trio, so plo 

sis tó li co de in su fi cien cia tri cus pí dea, la ti do

sa gi tal, even tual men te he pa to me ga lia),

• es te no sis de ra mas de la ar te ria pul mo nar

don de se des cri ben so plos sis tó li cos eyec ti vos

en am bos cam pos pul mo na res, fren te, dor so y

ca ras axi la res, acom pa ña dos de fré mi tos en

los di fe ren tes si tios y la ti do sa gi tal,

• CIV re si dual que pue de ser en ge ne ral de pe -

que ño ta ma ño de tec tán do se por la pre sen cia

de un so plo sis tó li co eyec ti vo rudo con irra dia -

ción trans ver sal, con o sin fré mi to,

• arrit mias, que pue den ser sos pe cha das por la

pre sen cia de pal pi ta cio nes en re po so o al es -

fuer zo, pero que en oca sio nes pue den po ner se

de ma ni fies to por un even to arrít mi co que

pon ga en ries go la vida del pa cien te o ante un

even to de muer te sú bi ta.

 Po so pe ra to rio ale ja do de la trans po si ción

com ple ta de las gran des ar te rias: es poco

fre cuen te en con trar pa cien tes con co rrec ción

por téc ni ca de Sen ning o Mus tard (tu ne li za ción

in traau ri cu lar), en es tos ca sos se po drán de tec -

tar so plos sis tó li cos de es te no sis de los tú ne les

in traau ri cu la res, arrit mias y ele men tos de fa lla

del ven trícu lo de re cho (sis té mi co). Más co mún

es em pe zar a asis tir a pa cien tes tra ta dos con téc -

ni ca de switch ar te rial don de se po drán de tec tar

so plos sis tó li cos eyec ti vos, con o sin fré mi to por

es te no sis su pra val vu lar pul mo nar y/o aór ti ca,

así como tras tor nos de la per fu sión co ro na ria

con di fe ren tes gra dos de is que mia mio cár di ca,

di la ta ción y tras tor nos de la fun ción ven tri cu lar

iz quier da.

 Co ra zón uni ven tri cu lar/ci ru gía de Fon -

tan- Kreut zer: en este tipo de pa cien tes son va -

rios los pro ble mas que pue den sur gir:

• Di la ta ción y dis fun ción del ven trícu lo úni co

(sis té mi co) fun da men tal men te cuan do se tra -

ta de un ven trícu lo ana tó mi ca men te de re cho.

• Cia no sis, de bi do al de sa rro llo de co ne xio nes

en tre el sis te ma ve no so sis té mi co y el sis te ma

ve no so pul mo nar y/o al de sa rro llo de fís tu las

ar te rio ve no sas in tra pul mo na res. Mu chas ve -

ces la cia no sis no es cla ra men te ob je ti va ble en

con di cio nes ba sa les y por ello se debe tes tar su 

apa ri ción al es fuer zo.

• Este no sis de las ar te rias pul mo na res ob je ti va -

da por la exis ten cia de so plos sis tó li cos de ca -

rác ter eyec ti vo, con ré mo ra en el sis te ma ve -

no so.

• Arrit mias ven tri cu la res y/o au ri cu la res por

so bre car ga de di chas ca vi da des, su ma do a la

exis ten cia de lí neas de su tu ra, co lo ca ción de

par ches, et cé te ra.

• De rra mes pleu ra les y/o as ci tis, lo que se evi -

den cia por la apa ri ción de dis nea/po lip nea,

cia no sis, tras tor nos del ape ti to, et cé te ra.

• Ente ro pa tía per de do ra de pro teí nas, lo que

sig ni fi ca una gran ex po lia ción del pa cien te

con adel ga za mien to/des nu tri ción.
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