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Introducción

Es un he cho bien co no ci do que 8 de ca da 1.000 na ci -

dos vi vos pre sen tan una car dio pa tía con gé ni ta

(CC). De es tos, en los paí ses de sa rro lla dos, se es ti ma 

que el 80% pue de al can zar la edad adul ta gra cias a

los pro gre sos en los es tu dios pa ra clí ni cos de diag -

nós ti co en el ma ne jo mé di co, en los éxi tos ob te ni dos

en los úl ti mos 40 años en ci ru gía car día ca y en otros

mé to dos te ra péu ti cos co mo el ca te te ris mo in ter ven -

cio nis ta y el es tu dio elec tro fi sio ló gi co con ablación

por radiofrecuencia.

En nues tro país no dis po ne mos de nú me ros, pe -

ro po de mos afir mar que la pre va len cia de adul tos

con CC con ti núa en as cen so en for ma sos te ni da, con 

el con si guien te de sa fío asis ten cial que es to re pre -

sen ta. La po bla ción de pa cien tes adul tos por ta do res 

de CC es tá cons ti tui da por un es pec tro clí ni co muy

di ver so, da do que la ana to mía pre sen ta una ca si in -

con ta ble va rie dad de mor fo lo gías y los pro ce di mien -

tos te ra péu ti cos bá si cos in clu yen nu me ro sas téc ni -

cas en cons tan te evo lu ción.

En el pre sen te ca pí tu lo nos re fe ri re mos sin té ti -

ca men te a es tu dios car dio ló gi cos pa ra clí ni cos no in -

va si vos (elec tro car dio gra ma [ECG], prue ba er go -

mé tri ca graduada [PEG] y Hol ter) en es tos pa cien -

tes. El ECG es ca si obli ga to rio y de be rea li zar se (se -

gún los ca sos) por lo me nos una vez al año. Pue de

mos trar va ria bi li dad en una mis ma pa to lo gía y a pe -

sar de que a me nu do no apor ta da tos con clu yen tes,

en oca sio nes evi den cia sig nos de enor me uti li dad.

El Hol ter y la er go me tría tie nen sus in di ca cio nes

par ti cu la res y se so li ci tan pe rió di ca men te. 

La muer te sú bi ta (MS) car día ca es una de las

prin ci pa les cau sas de mor ta li dad en pa cien tes con

CC. Re cien te men te se han pu bli ca do re sul ta dos de

un es tu dio mul ti cén tri co que in clu ye una ba se de

da tos de más de 25.000 pa cien tes con CC en el que se 

ana li za la in ci den cia de MS(1) . Se en con tró una mor -

ta li dad de 5%, y de es ta, el 19% fue por MS. Los fac -

to res de ries go aso cia dos a MS fue ron las arrit mias

su pra ven tri cu la res, la dis fun ción ven tri cu lar, la

du ra ción del QRS y la dis per sión del QT.

Patologías más frecuentes

Comunicación interauricular

La co mu ni ca ción in te rau ri cu lar (CIA) es por le jos la 

CC que con ma yor fre cuen cia al can za la edad adul -

ta. Los ha llaz gos elec tro car dio grá fi cos tí pi cos de la

CIA, ti po os tium se cun dum (OS), el más co mún de

es tos de fec tos, son la des via ción del eje eléc tri co del

QRS a de re cha y el blo queo de ra ma de re cha(2) (fi gu -

ra 1). Cohen y co la bo ra do res des cri ben que en con -

trar una mues ca en el sec tor su pe rior de la on da R

en de ri va cio nes in fe rio res tie ne al ta es pe ci fi ci dad

pa ra el diag nós ti co de CIA OS(3). Esto tie ne po ca

sen si bi li dad. Se pue den ob ser var on das P pi cu das

en DII co mo ele men to su ges ti vo de au ri cu lo me ga lia

de re cha. Ni ños con de fec to ti po OS ge ne ral men te se 

pre sen tan con rit mo si nu sal, en cam bio los adul tos

que man tie nen es te de fec to sin re pa rar tie nen ma -

yor in ci den cia de fi bri la ción au ri cu lar (FA) (has ta

un ter cio de los pa cien tes ma yo res de 40 años), de

flut ter y de bra di car dia sinusal con ritmo de escape

unional. El cierre quirúrgico de esta comunicación

disminuye la incidencia de flutter, pero no de la FA.
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En los de fec tos al tos, CIA ti po se no ve no so, se

apre cia eje anor mal de on da P (eje iz quier do y su pe -

rior en pla no fron tal)(2,4,5). El eje eléc tri co a iz quier -

da más el re tar do en la con duc ción en la ra ma de re -

cha del haz de His, que se apre cian en las CIA ti po

os tium primum, se de be a la po si ción de los fas cícu -

los de con duc ción y no de be con fun dir se con un blo -

queo bi fas ci cu lar(2).

En ca sos de CIA fa mi liar pue de aso ciar se el blo -

queo au ri cu lo ven tri cu lar com ple to (BAVC)(6).

La PEG es útil pa ra evi den ciar sín to mas o eva -

luar la ca pa ci dad de ejer ci cio en pa cien tes sin to má -

ti cos(2). 

Comunicación interventricular 

En la co mu ni ca ción in ter ven tri cu lar (CIV) con de -

fec tos pe que ños, el ECG sue le ser nor mal. Cuan do

son de ta ma ño mo de ra do pue de apre ciar se un pa -

trón de so bre car ga dias tó li ca ca rac te ri za do por on -

das q pro fun das en DI, avL, V5 y V6(4). Cuan do se

aso cia una in su fi cien cia aór ti ca pue de apa re cer tar -

día men te una FA. En aque llos de ta ma ño gran de,

que no fue ron ope ra dos en la in fan cia y tie nen fi sio -

lo gía de Ei sen men ger (en fer me dad vas cu lar pul mo -

nar), se apre cia tí pi ca men te una hi per tro fia ven tri -

cu lar de re cha en el ECG(4) (figura 2).

Los pa cien tes que de sa rro lla ron blo queo au ri cu -

lo ven tri cu lar (AV) bi fas ci cu lar o tri fas ci cu lar tran -

si to rio en el po so pe ra to rio del cie rre de la co mu ni ca -

ción pre sen tan ries go de BAVC y de ben ser eva lua -

dos anual men te con ECG y pe rió di ca men te con

Hol ter(2). El cie rre con dis po si ti vos de de fec tos pe ri -

mem bra no sos se acom pa ñó de blo queo com ple to de

ra ma de re cha (BCRD) y he mi blo queo an te rior iz -

quier do (HBAI) en una mi no ría de pa cien tes. El

BAVC se vio en el 1% de los ca sos(7).

Defectos del septum atrioventricular

El de fec to atrio ven tri cu lar es la car dio pa tía tí pi ca

del sín dro me de Down (aun que pue de te ner otras

car dio pa tías o aso cia cio nes, co mo la te tra lo gía de

Fa llot). La ma yo ría de los pa cien tes han si do in ter -

ve ni dos en la in fan cia y al gu nos rein ter ve ni dos por

in su fi cien cia de la vál vu la AV o por una es te no sis

sub aór ti ca que a ve ces se de sa rro lla en la evo lu ción.

Los no ope ra dos tie nen in va ria ble men te una en fer -

me dad vas cu lar pul mo nar obs truc ti va. Tí pi ca men -

te mues tran en el ECG des via ción del eje eléc tri co

del QRS a iz quier da (fi gu ra 4). Agran da mien to de la 

au rí cu la iz quier da e hi per tro fia del ven trícu lo iz -

quier do (HVI) pue den es tar pre sen tes si hay una

im por tan te re gur gi ta ción de la vál vu la AV. Cuan do

se aso cia una es te no sis del trac to de sa li da del VD o

en los no ope ra dos que tie nen hi per ten sión pul mo -

nar con fi sio lo gía de Ei sen men ger pre do mi na la hi -

per tro fia ven tri cu lar de re cha (HVD). Flut ter y FA

pue den ocu rrir en pa cien tes ma yo res(2). Puede

verse también bloqueo AV de primer grado. Se

aconseja la realización de Holter periódico para

descartar grados mayores de bloqueo AV.

Ductus arterioso permeable

En ni ños con duc tus ar te rio so permea ble (DAP)

gran de, con im por tan te shunt de iz quier da a de re -
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Fi gu ra 1. CIA os tium se cun dum con BCRD. Nó te se pa trón QR de V1 a V3 que su gie re au men to ven tri cu lar de re cho por so -
bre car ga de vo lu men.



cha, se ob ser va HVI y au men to de la AI por so bre -

car ga de vo lu men en ca vi da des iz quier das(5).

Un pa cien te con DAP gran de ra ra men te se en -

cuen tre en la edad adul ta. En es tos ca sos los pa cien -

tes tie nen fi sio lo gía de Ei sen men ger con cor to cir -

cui to bi di rec cio nal por el duc tus e hi per ten sión pul -

mo nar y en el ECG se apre cia una HVD.

En los duc tus pe que ños, que han pa sa do de sa -

per ci bi dos, el ECG es nor mal.

En los de ta ma ño mo de ra do, con re mo de la ción

del VI, pue den ver se en el ECG sig nos de agran da -

mien to de la AI, in cre men to de vol ta je de R en V5 y

cam bios ines pe cí fi cos de ST y T(4).

Estenosis valvular pulmonar

El ECG es útil pa ra eva luar la se ve ri dad de la es te -

no sis. En las for mas le ves (cuan do la pre sión sis tó li -

ca del VD es tá por de ba jo de 60 mmHg), el ECG es

nor mal(2). En las mo de ra das el eje eléc tri co del QRS

se des vía a de re cha y pue de apa re cer un pa trón rsR’

en pre cor dia les de re chas(8).

Cuan do la obs truc ción es de gra do se ve ro pue -

den vi sua li zar se on das R pu ras (R en V1 > 20 mm)
(9), com ple jos QR o RS en V4R y V1 y oca sio nal men -

te tam bién pa trón de so bre car ga de re cha (fi gu ra 5).

Oca sio nal men te se ve cre ci mien to au ri cu lar de re -

cho que se vi sua li za co mo una on da P pi cu da en DII

y V1. La al tu ra de la on da R mul ti pli ca da por 5 da

una es ti ma ción de la pre sión sis tó li ca del VD en

mmHg(10).

Coartación de aorta

Pue de ver se coar ta ción de aor ta na ti va en adul tos

con nor mal cre ci mien to y de sa rro llo que se iden ti fi -

ca por so plo pre cor dial, so plo de co la te ra les, hi per -

ten sión ar te rial sis té mi ca (HTA) con pre sión ar te -

rial di fe ren te en miem bros su pe rio res e in fe rio res

(ma yor en miem bros su pe rio res) y dis mi nu ción o

au sen cia de pul sos en miem bros in fe rio res. En el

ECG –a di fe ren cia del re cién na ci do– se ob ser van

sig nos de HVI, con o sin so bre car ga. En aque llos pa -

cien tes que fue ron bien co rre gi dos en la in fan cia, el

ECG es ha bi tual men te nor mal y en los que que da -

ron con una HTA re si dual pue de verse o no HVI(2).

Estenosis valvular aórtica

Las anor ma li da des elec tro car dio grá fi cas es tán re -

la cio na das ha bi tual men te con la se ve ri dad de la es -

te no sis. Se re co mien da clásicamente un ECG anual.

Cuan do la obs truc ción es de gra do le ve el ECG

es nor mal. Si es mo de ra da, es no to rio un au men to

del vol ta je de R en pre cor dia les iz quier das y agran -

da mien to de la AI. Cuan do es de gra do se ve ro se

pue de agre gar un pa trón de so bre car ga (des cen so

del ST en ca ra la te ral). Pe ro de be re co no cer se y te -

ner se en cuen ta que en al gu nas es te no sis se ve ras el

ECG es nor mal. La PEG es útil en es ta pa to lo gía en

ado les cen tes y adul tos jó ve nes, ya que pue de po ner

en evi den cia la apa ri ción de sín to mas, per mi te eva -

luar la res pues ta pre so ra al es fuer zo y des car tar

arrit mias y sig nos de so bre car ga ven tri cu lar iz -

quier da. Las ano ma lías en es ta prue ba que su gie ren 

una es te no sis sig ni fi ca ti va son una res pues ta pre so -

ra en pla ti llo, un des ni vel del ST ma yor a 2 mm y las

arrit mias ven tri cu la res. De be re cor dar se que en er -

go me trías rea li za das a los adul tos ma yo res por ta do -

res de es te no sis aór ti ca, el 80% de los pa cien tes

mues tran de pre sión del seg men to ST e in ver sión de 

T que ca re cen de va lor pro nós ti co(2). En cam bio, los

mis mos ha llaz gos en un ado les cen te o en un adul to
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Fi gu ra 2. CIV con Ei sen men ger. Se apre cia cla ra hi per tro fia ven tri cu lar de re cha (on das R al tas y pu ras en pre cor dia les de -
re chas).



jo ven pue den ser in di ca ti vos de in ter ven ción, ya sea

val vu lo plas tia o sus ti tu ción val vu lar(2).

Transposición corregida de las grandes arterias 

La trans po si ción co rre gi da de las gran des ar te rias

(L-TGA) o dis cor dan cia en las co ne xio nes AV y ven -

tri cu loar te rial es una CC po co fre cuen te, pe ro es po -

rá di ca men te pue den ver se ca sos en la edad adul ta.

La evo lu ción de pen de de las aso cia cio nes le sio na les: 

CIV, es te no sis pul mo nar, in su fi cien cia de la vál vu la 

AV sis té mi ca –que en es te ca so es la tri cús pi de–, di -

la ta ción y/o al te ra cio nes de la contractilidad del

ventrículo sistémico (VD) y BAVC.

El diag nós ti co de L-TGA debe sos pe char se en el

ECG: 

 por la au sen cia de on das q sep ta les en DI, avL y

de V4 a V6;

 por la pre sen cia de onda q en V4R y V1. La ex pli -

ca ción de es tos ha llaz gos es que las ra mas de re -

cha e iz quier da del haz de His es tán in ver ti das

(re cor dar que hay in ver sión ven tri cu lar), ra zón

por la cual la ac ti va ción sep tal ocu rre de de re cha 

a iz quier da(1) (fi gu ra 6). 

Pue de ha ber un nodo AV ac ce so rio en mu chos

pa cien tes(10).

Es ca rac te rís ti co de es ta pa to lo gía, co mo ya se

men cio nó, la apa ri ción de un BAVC. Este pue de

apa re cer en el cur so del po so pe ra to rio de cie rre de

CIV aso cia da (vías de con duc ción pró xi mas al de -

fec to) o en for ma es pon tá nea a ra zón de un 2% por

año(11-13). La in ci den cia de blo queo se in cre men ta

con la edad y pro ba ble men te es té re la cio na do con

fi bro sis en las vías de con duc ción anor mal men te

lar gas y que trans cu rren por tra yec to in ha bi -

tual(2).

Tetralogía de Fallot

La ima gen ca rac te rís ti ca del ECG en la te tra lo gía de 

Fa llot mues tra una HVD con ima gen de BCRD del

haz de His y tran si ción brus ca en V1-V2 (qR o Rs a

RS) (fi gu ra 7). En aque llos pa cien tes que fue ron re -

pa ra dos con par che tran sa nu lar, co mo era la nor ma

an tes de 1990, el BCRD es tá ca si siem pre pre sen te y

pue de re fle jar el gra do de dilatación del VD.

La du ra ción de los com ple jos QRS de 180 ms o

más es un im por tan te pre dic tor de ta qui car dia ven -
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Fi gu ra 3. Ergo me tría en un pa cien te de 21 años. Pos o pe ra to rio de CIV. Dis qui ne sia de cara la te ral y ápex del VI. En la mi -
tad iz quier da se tra ta del ECG ba sal. En la mi tad de re cha el ECG lue go del má xi mo es fuer zo con mar ca da so bree le va ción
del ST.



tri cu lar (TV) sos te ni da y de MS. El ECG de be rea li -

zar se una vez al año(4,14).

De be so li ci tar se Hol ter cuan do ha ya sos pe cha

de arrit mias. La PEG de be ha cer se en for ma pe rió -

di ca pa ra de ter mi nar ca pa ci dad fun cio nal y de tec -

ción de arrit mias ven tri cu la res(2).

La in ci den cia de MS ha sido es ti ma da en dis tin -

tas se ries y es apro xi ma da men te de 2,5% por dé ca da 

de se gui mien to. Los pa cien tes de ma yor ries go de

MS son aque llos que han tenido:

 shunts sis té mi co-pul mo na res por mu chos años;

 ma yor edad en el mo men to de la co rrec ción qui -

rúr gi ca;

 anor ma li da des he mo di ná mi cas en el VD de bi -

das a in su fi cien cia pul mo nar u obs truc ción del

TSVD;

 ex tra sis to lía ven tri cu lar de alto gra do en el Hol -

ter;

 ta qui car dia ven tri cu lar in du ci ble en el es tu dio

elec tro fi sio ló gi co;

 du ra ción de QRS de 180 ms en el ECG ba -

sal(14-20).

La pre sen cia de flut ter, FA o TV en pa cien tes

ma yo res siem pre re ve la se rias di fi cul ta des he mo di -

ná mi cas(2).

Otras cardiopatías cianóticas

El ECG pue de te ner es pe cial uti li dad para dis tin -

guir obs truc cio nes de re chas: 

 en la atre sia pul mo nar con ta bi que in tac to –que

ha bi tual men te tie ne VD poco de sa rro lla do– el

eje eléc tri co está en tre 0 y 120 gra dos y hay dis -

mi nu ción de potenciales del VD;

 en la atre sia pul mo nar con CIV el eje está a de re -

cha y hay hi per tro fia ven tri cu lar de re cha (como

en Fallot);

 en la atre sia tri cus pí dea con va sos de sa li da nor -

mal men te re la cio na dos, el eje eléc tri co está ca -

rac te rís ti ca men te des via do a iz quier da y los po -

ten cia les de re chos dis mi nui dos, hay dis tin tos

gra dos de hi po pla sia del VD(21).

Enfermedad de Ebstein

Es una pa to lo gía po co fre cuen te con una enor me va -

ria bi li dad ana tó mi ca que con di cio na el pro nós ti co

(des de una muer te in úte ro o neo na tal has ta una so -

bre vi da de 80 años sin mayores sobresaltos).

El ECG mues tra tí pi ca men te un agran da mien to 

de AD con on das P gi gan tes (Hi ma la yan P wa ves)
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Fi gu ra 4. De fec to atrio ven tri cu lar. Des via ción del eje del QRS a iz quier da.

Fi gu ra 5. Este no sis val vu lar pul mo nar se ve ra con HVD y
pa trón de so bre car ga (R al tas en V1-V2-V3 y on das T ne -

ga ti vas en pre cor dia les)



(fi gu ras 8 y 9). Tam bién son ca rac te rís ti cos ba jos

vol ta jes de QRS y BCRD con com ple jos que a ve ces

son po li fá si cos (rsr’r’’). Pue de ver se ima gen de ti po

QR en pre cor dia les de re chas de bi do a la au ri cu lo -

me ga lia de re cha que per mi te ver po ten cia les in tra -

ca vi ta rios en di chas de ri va cio nes. El 25% de los pa -

cien tes pue den te ner un sín dro me de preex ci ta ción

ti po Wolff-Par kin son-Whi te aso cia do a ve ces con

vías ac ce so rias múl ti ples, la ma yo ría de las cua les

es tán si tua das del lado derecho(2).

Procedimiento de Fontan

La ci ru gía de Fon tan es un pro ce di mien to pa lia ti vo

que se prac ti ca en pa cien tes que tie nen ana tó mi ca o

fun cio nal men te un ven trícu lo úni co. Con sis te en

de ri var to do el re tor no ve no so sis té mi co ha cia las

ar te rias pul mo na res sin em plear el ven trícu lo sub -

pul mo nar. Da da la di fe ren te ana to mía de las car dio -

pa tías que con du cen a es ta ci ru gía, se pue den en -

con trar en el ECG dis tin tos pa tro nes, con gra dos

va ria bles de hi per tro fia, tras tor nos de la con duc -

ción in tra ven tri cu lar y anor ma li da des del seg men -

to ST y la on da T. Pe ro lo que se bus ca fun da men tal -
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Fi gu ra 6. Do ble dis cor dan cia (trans po si ción co rre gi da). Au sen cia de on das q sep ta les en de ri va cio nes iz quier das y pre sen -
cia de com ple jo Qs en V4R y V1.

Fi gu ra 7. Te tra lo gía de Fa llot. Ima gen tí pi ca con BCRD y tran si ción brus ca de los com ple jos QRS de V1 a V2.



men te son los tras tor nos del rit mo. Las arrit mias tí -

pi cas son las ta qui car dias por reen tra da in traa trial

–IART– (lla ma dos tam bién flut ter atí pi co o flut ter

len to) y la FA. Son arrit mias mal to le ra das de bi do a

que se pro du ce un au men to de la pre sión en la au rí -

cu la sis té mi ca y por con si guien te en to do el sis te ma

ca vo pul mo nar. Los pa cien tes ope ra dos con la téc ni -

ca de anastomosis directa de AD con arteria pul mo -

nar tienen mayor tendencia a las arritmias que los

corregidos con túnel lateral o túnel extracardíaco.

En el ECG tí pi co las on das P son vi si bles y en tre

ellas hay pe río dos con lí nea de ba se isoe léc tri ca. Las

lon gi tu des de ci clo pue den va riar am plia men te pe ro 

son más len tas que en el flut ter tí pi co. Pue den lle -

gar has ta 600 ms y per mi tir con duc ción AV 1:1(22).

Transposición clásica de las grandes arterias

El ECG de pen de del ti po de ope ra ción a la que fue -

ron so me ti dos los pa cien tes. En la dé ca da de 1980

ga nó acep ta ción el switch au ri cu lar –ci ru gía de

Mus tard o de Sen ning(22)– (co rrec ción fi sio ló gi ca).

En es tos pro ce di mien tos se co lo ca par che au ri cu lar

que re di ri ge el flu jo ve no so sis té mi co ha cia la mi tral

(el VI se de ja co nec ta do con la ar te ria pul mo nar).

Da do que el VD que da co mo ven trícu lo sis té mi co y

per sis te co nec ta do a la aor ta, en el ECG se ob ser va

HVD con des via ción del eje a de re cha(2). Tam bién

pue de ver se bra di car dia si nu sal o rit mo de la unión

AV por en fer me dad del nó du lo si nu sal (que pue de

que dar afec ta do por las múl ti ples lí neas de su tu ra

en la au rí cu la al co lo car el par che). Por es ta ra zón se 

acon se ja con tro lar pe rió di ca men te con Hol ter y

PEG pa ra eva luar ca pa ci dad fun cio nal, res pues ta

cro no tró pi ca y des car tar arrit mias –IART– (2). El

ECG en los pa cien tes ope ra dos con la téc ni ca de

switch ar te rial (desde 1990 en ade lan te) sue le ser

nor mal si no hay de fec tos re si dua les sig ni fi ca ti vos.

De to das for mas, de ben rea li zar se PEG en for ma

pe rió di ca, ca da tres años, a efec tos de des car tar

cam bios is qué mi cos re la cio na dos con el reim plan te

de las ar te rias co ro na rias o es te no sis a ni vel de los

os tium de las mis mas(2). Tam bién puede observarse

HVI o HVD por estenosis supravalvular aórtica o

pul mo nar, respectivamente, referida a los sitios de

su tu ra quirúrgica en la translocación de las arterias 

aorta y pulmonar.
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