
OBJECTIUS FORMATIUS

• Conèixer quan hem de sospitar l’existència d’una
cardiopatia congènita.

• Conèixer una classificació de les cardiopaties
congènites que permeti fer-ne un abordatge
pràctic.

• Saber com ens pot ajudar la radiologia en el
diagnòstic inicial de sospita de les cardiopaties
congènites.

• Descriure el paper de les prostaglandines en el
maneig d’algunes cardiopaties congènites.

Introducció

Les cardiopaties congènites poden ser molt greus,
tot i que amb un diagnòstic precoç correcte poden
presentar una bona evolució.

La incidència de cardiopaties congènites se situa entre
els 4/1.000 als 5/1.000 nounats vius, segons diferents
sèries de diferents països. Malgrat els avenços en el
diagnòstic prenatal, el diagnòstic postnatal encara és
freqüent i encara representa un repte de diagnòstic i
maneig precoços i correctes per al metge que els atén. 

El nounat amb cardiopatia congènita o adquirida es pot
presentar de diferents formes clíniques, tot i que en
aquest treball només farem referència a les cardiopa-
ties congènites.

La forma de presentació de la cardiopatia depèn de
tres factors fonamentals, que són:

– tipus de lesió estructural cardíaca;

– caiguda de les resistències pulmonars, de forma fi-
siològica després del naixement;
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– tancament del conducte arteriós i del conducte
venós, de forma fisiològica després del naixement.

A més, cal tenir en compte que hi ha altres patologies
que poden superposar la simptomatologia diagnòstica
a la cardiopatia congènita, amb les quals haurem de fer
sempre el diagnòstic diferencial de manera precoç,
com ara: 

– anèmia greu

– patologia respiratòria (Taula I)

– hipertensió pulmonar

– sèpsia o meningitis

En aquest article de Formació continuada, l’objectiu és
transmetre un esquema d’actuació diagnòstica enfront
de les cardiopaties congènites, de manera senzilla,
pràctica i que pugui resultar d’utilitat independentment
del context en què es trobi el pediatre. Per això és
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TAULA I

Diagnòstic diferencial entre cianosi respiratòria 
i cardíaca

PATOLOGIA CARDIOPATIA 
RESPIRATÒRIA CONGÈNITA

ANAMNESI Prematuritat A terme
Cesària

EXPLORACIÓ Dificultat respiratòria Taquipnea sense 
dificultat respiratòria
Buf cardíac
Hepatomegàlia
Polsos anòmals

GASOMETRIA La hipoxèmia millora La hipoxèmia no millora
amb el plor i amb el plor i el test
l’oxigenoteràpia d’hiperòxia és negatiu
Pa CO2 > 45 mmHg Pa CO2 < 45 mmHg

RX TÒRAX Alteració del Normal
parènquima pulmonar Hipovascularització

Hiperaflux
Silueta cardíaca anòmala



fonamental la classificació diagnòstica de les cardiopa-
ties congènites que fem a continuació.

Com classifiquem les cardiopaties
congènites? 

Hi ha diferents classificacions de les cardiopaties
congènites, però en la pràctica clínica se sol fer
servir la que fa referència a la fisiopatologia del
conducte arteriós.

En el període neonatal, la classificació de les cardiopa-
ties pot ser múltiple, però atendrem la que en el con-
text docent sembla més adequada, és a dir, la que fa
referència a la fisiopatologia del conducte arteriós. La
figura 1 representa el cor d’un nounat sense cardiopa-
tia congènita, per entendre millor la classificació. Es
pot diferenciar entre:

1. Cardiopaties cianòtiques ductodependents

2. Cardiopaties amb baix cabal, gairebé sempre ducto-
dependents

3. Cardiopaties amb augment del flux pulmonar, no
ductodependents

Fig. 1. Cor neonatal normal. En percentatge (%) s’expressa la saturació
normal de l’hemoglobina en cada vas i cavitat cardíaca. Els quocients
mostren la pressió sistòlica (numerador) i la diastòlica (denominador).
Les xifres aïllades mostren la pressió mitjana.

Cardiopaties cianòtiques ductodependents:
quan cal sospitar-les? 

Mitjançant alguns signes d’alarma, podem sospitar
l’existència d’una cardiopatia congènita ductode-
pendent.

El nounat estarà habitualment estable, tot i que amb
polipnea i una cianosi discreta. Al moment en què es

tanqui el conducte, es produirà hipoxèmia greu amb
acidosi metabòlica i el pacient empitjorarà de manera
progressiva. La pulsioximetria sol mostrar una satura-
ció inferior al 75% i no hi haurà resposta al test de la
hiperòxia. És útil fer una analítica amb determinació de
l’equilibri àcid-base, ja que l’existència d’acidosi me-
tabòlica suggereix que el conducte s’està tancant:
aleshores la perfusió perifèrica és deficient, i es genera
dèficit energètic. La figura 2 representa l’algoritme
diagnòstic en aquests casos.

La radiografia de tòrax (RX) permetrà saber si el flux
pulmonar està disminuït o bé si és normal o augmen-
tat, de manera que podrem orientar l’etiologia de la
cardiopatia. 
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Cianosi central
Saturació O2 < 75%

Test hiperòxia*

No resposta

Cardiopatia cianòtica

RX tòrax

Vascularització pulmonar Vascularització pulmonar

Patologia pulmonar

Resposta

TGA

Tetralogia de Fallot
Atrèsia tricúspídica
Atrèsia pulmonar

Estenosi pulmonar crítica
Ventricle únic + EP greu

VDDS + EP
Ebstein greu + AP

PGE1 EV

Fig. 2. Algoritme d’actuació davant una sospita de cardiopatia congènita
cianosant. RX: radiografia. EP: estenosi pulmonar. VDDS: ventricle dret
de doble sortida. AP: atrèsia pulmonar. TGA: transposició de grans artè-
ries. PGE1 EV: prostaglandina E1 endovenosa.

*Test hiperòxia: administrar Fi02 d’1 durant 10-15 minuts. Si hi ha
malaltia pulmonar, la PaO2 o la saturació de O2 augmenta. Si hi ha car-
diopatia congènita no es produeixen canvis significatius en la Pa02 ni
en la saturació de O2.



Quina cardiopatia suggereix el flux pulmonar
disminuït en la RX de tòrax? 

Quan en la RX de tòrax el flux pulmonar està dismi-
nuït, s’ha de pensar en cardiopaties amb obstrucció
al flux pulmonar, incloent-hi lesions que afecten la
vàlvula pulmonar i la vàlvula tricúspide.

Aquest flux pulmonar estarà mantingut pel conducte
des de l’aorta.

Les cardiopaties més importants d’aquest grup són:
– tetralogia de Fallot amb grau greu d’obstrucció dreta,

com es reflecteix a la figura 3
– atrèsia pulmonar amb comunicació interventricular

(CIV), atrèsia pulmonar amb septe íntegre, amb CIV
restrictiva i/o estenosi pulmonar

– atrèsia tricuspídica amb CIV restrictiva o amb este-
nosi pulmonar

– estenosi pulmonar crítica (Fig. 4)
– ventricle únic amb estenosis pulmonar greu
– ventricle dret de doble sortida (VDDS) amb estenosi

pulmonar/subpulmonar greu

Fig. 3. Tetralogia de Fallot. (Vegeu nota aclaratòria en el peu de la Fig. 1)

Fig. 4. Situació d’estenosi pulmonar i atrèsia pulmonar amb septe ventri-
cular intacte. (Vegeu nota aclaratòria en el peu de la Fig. 1)
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Quina cardiopatia cal descartar si el flux
pulmonar està augmentat o és normal? 

Quan el flux pulmonar està augmentat o és normal
en la RX de tòrax les causes més freqüents de
cardiopaties són molt diferents a les anteriors.

La cianosi es produeix quan no hi ha una comunica-
ció adequada entre les dues circulacions (ja que
aquestes circulacions estan en paral·lel en discor-
dança ventriculoarterial). L’única possibilitat de ba-
rreja vindrà donada per la derivació a nivell interauri-
cular per persistència del foramen oval (PFO) o per
coexistència d’una comunicació interauricular (CIA) i
a través del conducte.

Les cardiopaties més importants d’aquest grup són:

– transposició de les grans artèries (TGA), represen-
tada en la figura 5

– TGA complexa, amb altres defectes cardíacs asso-
ciats: CIV àmplia, coartació d’aorta, interrupció de
l’arc aòrtic

Fig. 5. Transposició dels grans vasos amb septe ventricular intacte i con-
ducte arteriós permeable. (Vegeu nota aclaratòria en el peu de la Fig. 1)

Quines mesures iniciarem en els pacients 
amb sospita de cardiopatia cianòtica
ductodependent? 

En tot aquest grup, independentment de les mesures
de suport bàsic, cal iniciar tractament amb prosta-
glandina E1 endovenosa (PGE1EV) per evitar el tanca-
ment ductal, a l’espera d’un diagnòstic més complet.
La Taula II exposa la pauta d’administració de la
PGE1EV.



– complex de Shone: obstrucció múltiple al costat es-
querre amb anell supravalvular mitral, hipodesenvo-
lupament mitral, vàlvula mitral en paracaigudes, es-
tenosi subaòrtica, CIV, coartació d’aorta, interrupció
de l’arc aòrtic

Fig. 6. Representació de la coartació d’aorta.

Fig. 7. Representació de la síndrome de cor esquerre hipoplàstic amb 
el conducte arteriós permeable. (Vegeu nota aclaratòria en el peu de la
Fig. 1)

Quines mesures iniciarem en els pacients amb sospita
de cardiopatia amb baix cabal cardíac ductodepen-
dents?

La figura 8 recull l’algorisme d’actuació davant una
sospita de cardiopatia congènita amb baix cabal i po-
tencialment tributària de tractament amb PGE1EV. En
aquests casos el tractament s’ha d’iniciar imme-
diatament amb PGE1EV en perfusió contínua. Si el
pacient presenta acidosi greu amb signes imminents
d’aturada cardiocirculatòria, està indicada l’administra-
ció de la dosi d’1 hora, en un bol. Es pot necessitar
ventilació mecànica i l’inici de tractament amb inotrò-
pics i diürètics.
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Aorta

Coartació
d’aorta

Cardiopaties amb baix cabal: quan cal 
sospitar-les? 

Els signes d’alarma de les cardiopaties que cursen
amb baix cabal dependran de si el conducte arteriós
roman obert o no.

La simptomatologia principal d’aquestes cardiopaties
és el baix cabal, i els símptomes clínics al debut seran
els propis d’una situació de xoc: pal·lidesa, polsos
febles, extremitats fredes, dificultat respiratòria, anè-
mia, oligúria, acidosi metabòlica per mala perfusió i
hipoxèmia tissular.

Són gairebé sempre ductodependents, però aquest
grup es divideix al seu torn en uns altres dos grups, se-
gons si el conducte està obert o no.

Cardiopaties amb baix cabal ductodependent
Els símptomes apareixen de manera brusca durant les
primeres 72 hores de vida, coincidint amb el tanca-
ment ductal. Una gran part de la despesa sistèmica és
generada des de l’artèria pulmonar, via arc del con-
ducte, cap a l’aorta, ja que hi ha una obstrucció greu
al tracte d’entrada o sortida de ventricle esquerre. 

Davant un nounat amb símptomes de xoc, d’aparició
brusca al tercer/quart dia de vida, sempre cal descar-
tar la presència de cardiopatia estructural.

Les cardiopaties més freqüents d’aquest grup són: 
– coartació d’aorta greu amb hipodesenvolupament

aòrtic (Fig. 6)
– síndrome d’hipoplàsia de ventricle esquerre (Fig. 7)
– estenosi aòrtica crítica
– atrèsia aòrtica

TAULA II

Administració de prostaglandina E1

DOSIS
Dosi inicial: 0.05-0.1 mcg/kg/minut durant 60 minuts

Manteniment: 0.02-0.05 mcg/kg/minut

INDICACIONS
CC cianòtiques amb flux pulmonar disminuït

CC amb obstrucció al flux sistèmic

Hipoplàsia de cavitats esquerres 

Transposició de grans artèries

EFECTES
Efecte: apareix als 30 minuts i cedeix entre les 2-3 hores després de
la supressió.

Efectes secundaris: apnea, febre, bradicàrdia, enrojolament,
convulsions, broncospasme, asistòlia, arítmies, coagulació
intravascular disseminada.

CC: cardiopatia congènita.
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Cardiopaties amb baix cabal no ductodependent 

Debuten en el període neonatal amb menys freqüèn-
cia, ja que es toleren millor que les cardiopaties del
grup de les ductodependents. 

L’inici és més insidiós, amb clínica més tardana i en
forma de cardiomegàlia i signes i símptomes d’insufi-
ciència cardíaca.

En aquest grup, les cardiopaties més freqüents són:

– miocardiopaties

– miocarditis

– taquicàrdia supraventricular (TPSV)

– blocatge A-V congènit complet (BA-VC)

– origen anòmal de la coronària esquerra (origen en
artèria pulmonar)

Les miocardiopaties i les miocarditis poden presentar
cardiomegàlia en la RX de tòrax quan són d’instauració
subaguda, ja que en el cas de miocarditis aguda la RX
de tòrax pot ser que no es vegi alterada. El diagnòstic

s’ha de fer per mitjà de la clínica, les dades de labora-
tori i un ecocardiograma. 

La TPSV o el BA-VC es diagnostiquen per mitjà de
l’ECG. 

L’origen anòmal de la coronària esquerra de la pulmo-
nar és una forma rara de cardiopatia que cursa amb
dilatació del VE. En l’ECG s’aprecia S-T elevat amb
ones T invertides en precordials esquerres. Poden
aparèixer ones Q. Se sol diagnosticar passat el període
neonatal, en el període de lactant. Calen un ecocardio-
grama i un cateterisme cardíac per fer el diagnòstic. 

Cardiopaties amb augment de flux
pulmonar: quan cal sospitar-les? 

En aquest grup, el símptoma més important és la
dificultat respiratòria, que pot anar de moderada 
a greu, i sol anar acompanyada d’un augment 
de vascularització pulmonar (valorat amb la RX de
tòrax). 

La seva situació clínica no sol arribar als nivells de
gravetat dels grups anteriors i s’ha de fer un diagnòstic
diferencial amb la patologia pulmonar. El diagnòstic
d’aquest tercer grup l’orientaran l’exploració clínica
(destret, hepatomegàlia, buf) i la radiografia de tòrax.

Cardiopaties amb augment del flux pulmonar

L’inici dels símptomes en aquest grup és a partir de 
la segona setmana de vida, quan disminueixen les 
resistències pulmonars. Els símptomes inicials són
rebuig de l’aliment i un escàs o nul guany ponderal,
de vegades difícils de valorar. El fonamental és l’apari-
ció de dificultat respiratòria i l’hepatomegàlia, per
augment de la pressió de l’aurícula dreta. Una dada
important és que no hi ha cianosi, ja que la derivació
és esquerra-dreta i la sang sistèmica està ben satu-
rada. Una excepció són els casos, més evolucionats,
en què ja hi ha edema pulmonar, tot i que aquests
pacients milloren amb l’administració d’oxigen. En
aquests pacients pot aparèixer buf cardíac a l’aus-
cultació, bé pel defecte estructural cardíac, bé per
insuficiència cardíaca.

Les cardiopaties més freqüents són: 

– CIV (Fig. 9)

– CIA

– conducte arteriós permeable

– canal auriculoventricular (Fig. 10)

– finestra aortopulmonar

Símptomes de xoc:
oligúria/anúria
pal·lidesa
polsos dèbils
extremitats fredes

Dificultat respiratòria

Acidosi metabòlica

Símptomes d’inici brusc < 72 hores

RX tòrax:  Cardiomegàlia

Edema agut de pulmó

Sospita certa de
cardiopatia amb hipoperfusió sistèmica

Ductodependent

Iniciar PGE1EV

Fig. 8. Algoritme d’actuació davant la sospita de cardiopatia congènita amb
baix cabal. RX: radiografia. PGE1EV: prostaglandina E1 endovenosa.
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Fig. 10. Representació del canal auriculoventricular complet. (Vegeu nota
aclaratòria en el peu de la Fig. 1)

Cardiopaties amb augment de flux pulmonar i
barreja

El símptoma fonamental és la dificultat respiratòria amb
un cert grau de cianosi, ja que es produeix una barreja
a nivell del retorn venós (a nivell auricular o ventricular),
de manera que hi ha una dessaturació sistèmica.

Les principals cardiopaties d’aquest grup són:

– drenatge venós pulmonar anòmal total (DVPAT)

– ventricle únic sense estenosi pulmonar

– ventricle dret doble sortida (VDDS) sense estenosi
pulmonar

– tronc arteriós (els diferents tipus de tronc es repre-
senten a la figura 11)

– TGA amb CIV gran

– atrèsia tricúspide amb TGA i CIV

Fig. 11. Representació del tronc arteriós. (Vegeu nota aclaratòria en el
peu de la Fig. 1)

En el cas de DVPAT pot ser obstructiu i no obstructiu.
Quan és obstructiu, apareix edema pulmonar. La RX de
tòrax presenta edema agut de pulmó (per hipertensió
venocapil·lar) sense cardiomegàlia (silueta cardíaca en
forma de ninot de neu o en vuit). 

Si no és obstructiu, l’inici pot ser insidiós i de vegades
la cianosi pot passar inadvertida. La RX de tòrax mos-
tra un augment de la vascularització pulmonar impor-
tant i cardiomegàlia. 

Quines mesures iniciarem en els pacients amb
sospita d’augment de flux pulmonar? 
El tractament consistirà en el maneig de la insuficièn-
cia cardíaca. En aquesta situació, l’absorció intestinal
pot estar alterada per l’edema de la mucosa secundari
a l’augment de la pressió venosa central; per tant, re-
correrem a la via parenteral. Si per error s’administra
PGE1EV això provocarà un augment del flux pulmonar:
en aquest grup l’administració d’oxigen millora l’oxige-
nació disminuïda per l’edema pulmonar acompanyant
i ajuda a corregir l’acidosi. Malgrat que l’oxigenoteràpia
pot incrementar el flux pulmonar, no té conseqüències
clíniques importants.

El cas del DVAT obstructiu és una situació d’urgència
mèdica quirúrgica. Han de ser intubats i ventilats, s’ha
de corregir l’acidosi i s’ha d’iniciar el tractament amb
furosemida i/o dopamina. Quan el DVAT és no obstruc-
tiu, el tractament consisteix en digitalització i furose-
mida. L’administració d’O2 produeix una vasodilatació
pulmonar amb la qual millora la saturació transcutània.
Si amb això no controlem la insuficiència cardíaca, cal
pensar en la ventilació mecànica i els inotròpics.
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