


• No tengo conflictos de interés



Agenda

• Principios fisiológicos de la enfermedad congénita 

del corazón en el neonato

• Revisión general del manejo inicial y tratamiento

• Checklist standard antes de proceder a 

intervenciones 



• El manejo preoperatorio idealmente empieza antes de nacer 

• Se requiere manejo multidisciplinario y especializado

• Es muy importante mantener una comunicación efectiva con la 

familia y el equipo médico

• Las ECC presentan heterogeneidad pato fisiológica y requieren 

un plan terapéutico personalizado



Principios fisiológicos en ECC



Disfunción sistólica

El miocardio neonatal es particularmente 
vulnerable debido a:

– Menor tejido contráctil ~30% comparado 
con∼60% a 70% en el corazón adulto

– Miocitos son cortos, redondos y 
desorganizados

– Miofibras son menos densas y distribuidas 
en la periferia de la           célula 
→mitocondria desorganizada

– Túbulos transversos son deficientes en 
tamaño, función y cantidad

– Alta concentración de colágeno → baja 
compliance, alta sensibilidad a afterload e 
insensibilidad preload



Disfunción sistólica

• Etiologías incluyen defectos estructurales (obstrucción), asfixia, 

hipertensión pulmonar severa y síndromes metabólicos

• El tratamiento depende de la fisiopatología especifica y se enfoca en 

asegurar la adecuada entrega de oxigeno, optimizando 

preload/afterload, corrigiendo anomalías hemodinámicas y 

metabólicas

• Los inotrópicos deben ser utilizados con precaución porque tienen 

efectos hemodinámicos distintos debido a la inmadurez del sistema 

neurohormonal y la concentración alta de catecolaminas endógenas



Disfunción diastólica 
• El corazón del neonato tiene menos compliance y es mas sensible a afterload

• Puede presentarse antes de la disfunción sistólica o en combinación 

• Mas común en infantes de madres diabéticas, hipoplasia pulmonar severa, 

estenosis severa pulmonar o aortica, síndromes genéticos

• La correlación clínica es importante para determinar si la relajación alterada es 

fisiológica o requiere tratamiento

• Tratamiento puede incluir betabloqueadores, el volumen deben ser usado con 

precaución 



Exceso de flujo pulmonar (Qp)
• Es el resultado de shunt izquierda a derecha

• El neonato se presenta con saturación normal y puede estar 
asintomático mientras la resistencia vascular pulmonar se mantiene 
elevada (4-6 semanas) 

• Las consecuencias de exceso Qp:
– Edema pulmonar, taquipnea, distress respiratorio, intercambio de gases alterado 
– Incremento de la carga de volume en el corazón izquierdo 
– Disminución del flujo sistémico (stealing) afectando el transporte de oxigeno a los 

órganos 
– A largo plazo hipertensión pulmonar → Eisenmenger



Distensión de las cámaras cardiacas

Vasoconstricción esplácnica, renal y periférica
Activación de receptores beta adrenérgicos 

→taquicardia

Incremento de la resistencia vascular 
sistémica→ shunt izq→der

Incremento de renina y aldosterona 
→retención de sodio

Incremento de vasopresina→retención de 
H2O

Incremento del 
metabolismo y 

consumo de oxigeno

BBs

Diureticos, IECA 
espironolactona

Nutricion



Manejo crítico

• Incrementar la resistencia vascular pulmonar y disminuir la resistencia 

vascular sistémica 

• Evitar el uso de vasodilatadores pulmonares como oxigeno  y 

vasoconstrictores

• Incrementar la presión intratorácica (PPV, entubación)

• Acidosis permisiva puede ayudar promoviendo vasoconstricción pulmonar

• Cirugia paliativa (banda pulmonar) o reparación



Obstrucción del flujo pulmonar (Qp)

• Presentación depende del grado de obstrucción:  

asintomático →cianosis

• En situaciones criticas se requiere PGE →circulación 
pulmonar dependiente del conducto arterioso (Shunt I→D)

• Es importante optimizar la función pulmonar y reducir la 
resistencia vascular pulmonar mediante el uso de oxigeno



Principios generales
• Empezar PGE

• Reducir la resistencia vascular pulmonar:
– Incrementar FiO2

– Ajustar la ventilación, hiperventilación leve (PCO2 35mmHg)

– Tolerar alcalosis metabólica leve ( (pH 7.45-7.5)

• Incrementar la resistencia vascular sistémica y soporte de la presión 
arterial:
– Uso generoso de volumen

– Si es necesario soporte inotrópico preferir noradrenalina y adrenalina. Evitar el 
uso de dopamina



Casos específicos
• Atresia pulmonar con septo intacto (PA-IVS) pueden presentar 

perfusión coronaria dependiente del ventrículo derecho →
ventrículo único o trasplante

• Anomalía de Ebstein severa puede presentar shunt circular lo 
que hace necesario intentar cerrar el conducto arterioso

• Tetralogía de Fallot 
– Betabloqueadores para relajar el infundíbulo y mejorar la función diastólica
– Procedimientos paliativos: BTTS, stenting CAP o tracto de salida derecho



Obstrucción del flujo sistémico (Qs)
• Presentación depende del grado de obstrucción:  asintomático →shock, 

falla cardiaca, cianosis

• En situaciones criticas se requiere PGE →circulación sistémica dependiente 
del conducto arterioso. Shunt D→I 

• En general se debe evitar el uso de inotrópicos y cronotrópicos

• Si hay obstrucción de la válvula aortica se puede hacer una dilatación vía 
cateterismo

• Si la obstrucción es compleja o hay coartación de aorta se requiere cirugía



Principios generales
• Empezar PGE

• Disminuir la resistencia vascular sistémica:
– Si se necesitan inotrópicos preferir el uso de milrinone y/o dobutamina
– Evitar uso de dopamina o noradrenalina

• Incrementar la resistencia vascular pulmonar :
– Evitar intubación o extubar tempranamente 
– Evitar el uso de oxigeno adicional
– Tolerar acidosis metabólica leve (pH 7.35)
– Tolerar hipoventilación leve (PCO2 ~60mmHg)

• En caso de edema pulmonar utilizar diuréticos (furosemida), mantener PEEP 
elevado (10–15 cm H2O)



Fisiología de Transposición
• Cianosis es universal y esta relacionada al exceso de flujo pulmonar (edema)

• Cianosis diferencial es patognomónica. Se debe al shunt D→I en el conducto 
arterioso debido a la resistencia vascular pulmonar elevada o cuando esta 
asociada a CoA

• Aunque un CIV y el conducto arterioso contribuyen con la saturación de oxigeno, la 
misma depende principalmente del tamaño del CIA

• Si el CIA es restrictivo la POX se mantiene baja y se requiere hacer una 
septostomia de emergencia por catéter

• El conducto arterioso solo debe mantenerse abierto con PGE hasta tener 
saturación preductal aceptable >75%



• La operación de switch arterial (ASO) es el standard

• El tiempo para la cirugía depende de la estabilidad 
del paciente y de la presencia de otras lesiones. 
Usualmente en los primeros días-semanas de vida

• Cuando hay hipertensión pulmonar asociada puede 
requerirse vasodilatadores pulmonares e incluso 
ECMO



Ventrículo único
• Mezcla completa de la circulación sistémica y pulmonar

• Incluyen un solo ventrículo funcional, un ventrículo dominante o mala alineación que 
impide la reparación biventricular

• Adicional a esta fisiología se presenta simultáneamente incremento o restricción del 
flujo pulmonar o sistémico

• El manejo efectivo requiere principios básicos, asegurar adecuado:
– Flujo pulmonar (Qp)
– Flujo sistémico (Qs)
– Mezcla de la circulación pulmonar y sistémica (septo interatrial irestricto)
– Niveles de hemoglobina (transporte de oxigeno)



Principios generales
• Empezar PGE

• Evitar el uso de O2 (evitar stealing) buscar saturaciones entre 70–85%

• Evitar volume excesivo

• Considerar el uso de furosemida para manejo de edema pulmonar o 
ajustar pre load

• Si son necesarios inotrópicos preferir el uso de milrinone o dobutamina

• Evitar acidosis profunda, buscar pH 7.35



Tronco arterioso
• El flujo pulmonar, sistémico y coronario proviene de un único tronco
• Siempre hay un CIV
• Cuando no hay CoA no hay CAP

• La fisiología es de exceso de Qp→ rápida falla cardiaca, riesgo de isquemia, cianosis 
mínima

• Manejo inicial:
– Restringir el uso de oxigeno
– Tratamiento de falla cardiaca con diuréticos, reducción afterload (IECA, milrinone)
– En ausencia de CoA no hay necesidad de PGE
– Cirugía es necesaria en las primeras 1-2 semanas de vida



Retorno venoso pulmonar anómalo 

total
• Cuando no hay obstrucción del flujo de las venas pulmonares se 

presenta similar a exceso de Qp y no requiere tratamiento inmediato

• Cuando hay obstrucción → Emergencia
– Oxigeno
– Entubación y ventilación con PEEP Elevado (>10cm H2O) para manejo de edema 

pulmonar
– Hiperventilación, iNO, prostaciclina para disminuir la resistencia vascular pulmonar
– Diuréticos
– Soporte inotrópico
– ECMO
– Reparación quirúrgica urgente



CHOP Guidelines







Referencias

• Ashrafi AH, et. al. Preoperative Management of 
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• CHOP Cardiac Center Guidelines



Muchas gracias!



http://teachingevals.chop.edu

Preguntas?

Ramiro Lizano, MD

lizanor@chop.edu

Por favor llena una evaluación

http://teachingevals.chop.edu/
mailto:rlizano@chop.edu
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