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INTRODUCCIÓN
La notable mejora en la supervivencia de pa-

cientes con cardiopatías congénitas (CC) conlleva  
a la presencia de un número cada vez mayor de 
pacientes con dichas lesiones.

El informe de la 32ª Conferencia de Bethes-
da en 2000 estimó que había aproximadamente 
2.800 adultos por cada millón de habitantes, más 
de la mitad de ellos con defectos de complejidad 
moderada o alta. La gran variedad de CC nativas y 
modificadas por tratamientos, generalmente qui-
rúrgicos, constituyen un enorme desafío para el 
cardiólogo, constituyéndose en las últimas déca-
das en una nueva especialidad.

La ecocardiografía sigue siendo el examen de 
primera línea, en continua evolución, con una 
mejor evaluación funcional gracias a la ecocar-
diografía tridimensional transtorácica (E3DT) y 
transesofagico, la imagen de doppler de tejidos y 
sus derivados, la ecocardiografía de contraste y el 
eco stress 2D y 3D. La ecocardiografía transeso-
fágica (ETE) 2D y 3D y brinda imágenes de calidad 
superior en adultos. Es excelente para la monito-
rización cardíaca durante intervenciones como el 
cierre del defecto septal, aunque requiere anes-
tesia general. La ecocardiografía intracardiaca en 
estos procedimientos puede utilizarse como alter-
nativa, pero con costos mayores.

La ecocardiografía ofrece, en la mayoría de 
los casos, información sobre la anatomía cardia-
ca básica, incluidas la orientación y la posición del 
corazón, el retorno venoso, la conexión de aurí-
culas y ventrículos y el origen de los grandes va-
sos. Permite evaluar la morfología de las cámaras 
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cardíacas, la función ventricular y detectar y eva-
luar lesiones de shunts, así como la morfología y 
función de las válvulas cardíacas. También propor-
ciona datos hemodinámicos como los gradientes 
a través de las obstrucciones y la presión del ven-
trículo derecho (VD)/presión arterial pulmonar 
(PAP), obtenida a partir de la velocidad de regurgi-
tación tricuspídea (RT), así como cálculos de flujo. 
Aunque puede proporcionar información comple-
ta, es operador dependiente, lo que exige cono-
cimientos especiales sobre pacientes adultos con 
cardiopatías congénitas (CCA) Además no hay que 
olvidar sus limitaciones. Es posible  que la evalua-
ción de los volúmenes y la función ventriculares 
se complique por la descoordinación geométrica 
y regional, especialmente en VD sistémicos y en 
corazones univentricular (CUV). El advenimiento 
de las nuevas técnicas de strain, strain rate y Eco 
3D están comenzando a ser aplicadas en estos 
casos. Se ha  comenzado a aplicar el eco stress 
3D (Stress 3D) que  aporta información dinámica 
no solo para la evaluación de motilidad segmen-
taria sino para establecer reserva contractil, fun-
cionamientos valvulares en el pico de ejercicio y 
comportamiento de la presión pulmonar. Los gra-
dientes del doppler pueden ser subestimados, so-
bre todo en las obstrucciones del tracto de salida 
del ventrículo derecho (OTSVD), la coartación de 
aorta y las obstrucciones en serie.

De todas maneras, la ecocardiografía es la he-
rramienta diagnóstica de primera línea. Depen-
diendo de la calidad del estudio y la información 
que se pierda, se utilizaran otras técnicas de ima-
gen no invasivas o invasivas hemodinámicas. De-
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bido a la enorme extensión de las CCA se darán 
delineamientos Ecocardiográficos solo para CC 
de leve a moderada complejidad como son los 
Defectos Septales, Auriculares (DSA) y Ventricu-
lares (DSV), tetralogía de Fallot (TF) y Enferme-
dad de Ebstein.

Defecto Septal Interauricular
Frecuentemente los pacientes con DSA sue-

len ser asintomáticos en la infancia. A partir de la 
cuarta década la mayoría presenta síntomas tales 
como disnea de esfuerzo y o palpitaciones y, en 
menor frecuencia, insuficiencia cardíaca derecha. 
Los tipos de DSA, incluyen cinco variedades. La 
más frecuente 80% es el DSA tipo Ostium Secun-
dum, localizado en la región de la fosa oval, en la 
región central del septum. El primer hallazgo clave 
inesperado, en un adulto con DSA no diagnostica-
do con anterioridad, es la sobrecarga de volumen 
del VD. Es el hallazgo que mejor caracteriza la 
relevancia hemodinámica del defecto, ya que la 
cuantificación del shunts (cálculo del QP: QS) está 
sujeto a una gran variabilidad y ha caído en desu-
so. En líneas generales un defecto igual o mayor a 
10 milímetros tiene implicancias clínico-hemodi-
námicas. La velocidad en venas pulmonares, ma-
yor a 0,7m/seg también indican QP: QS mayor de 
1, 5/1. Esta relación indica su cierre.

Cuando el cierre se practica  por cateterismo 
con colocación de dispositivo se recomienda rea-

lizar ETE 2D/3D previamente para: dimensionar 
con mayor exactitud el defecto, explorar los re-
manentes y morfología septal residual, excluir de-
fectos adicionales y confirmar la conexión venosa 
pulmonar normal. Es importante remarcar que en 
general los defectos nunca son estrictamente cir-
culares, tomando en cuenta para la elección del 
tamaño del dispositivo el mayor diámetro (Figura 
1). Cuando se detectan más de un defecto a nivel 
de la fosa oval (FO), probablemente corresponda 
a una membrana de FO multicribada. La valora-
ción por ETE 2D o 3D en esta situación es de vital 
importancia (Figura 2). La ecocardiografía pro-
porciona información adicional como es la PAP 
a través de la RT. No debe superar los 60mmHg. 
Eventualmente puede ser necesario un cateteris-
mo diagnóstico.

Defecto Septal Interventricular
El DSV en forma aislada es la CC más común al 

nacimiento, después de la válvula aortica bicúspi-
de. Incidencia:30-40% de los recién nacidos vivos. 
Se diagnostica y se trata antes de la vida adulta. 
En ocasiones, frecuentemente, evolucionan al cie-
rre espontáneo 5 pero pueden presentar compli-
caciones en el paciente adulto. Los tipos de DSV 
(Figura 1) comprenden, de acuerdo a la localiza-
ción, tres variantes.

DSV peri membranosos. Frecuencia 80%. Loca-
lizados en el septo membranoso, con eventual ex-

Figura 1. ETE - 3D. Defecto  ostium secundum de forma oval visto desde la aurícula derecha (AD). 
Medicion de dos diámetros. Considerando el mayor para la eleccion del dispositivo.
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tensión al septo de entrada, trabecular o de salida. 
Adyacente a las válvulas aortica y tricúspide la vi-
sualización de tejido laxo que pueda cerrar parcial 
o totalmente el defecto es un hallazgo frecuente 
denominado aneurisma del septum membranoso.

Muscular o trabecular. Frecuencia 15-20%. 
Pueden ser múltiples. El cierre espontáneo es muy 
frecuente.

Supracristal, del septum de salida. Frecuen-
cia 5%. Localizados debajo de las válvulas semi-
lunares.

Habría una cuarta variante del tracto de en-
trada posterior, pero es muy infrecuente en el 
Adulto. La ecocardiografía ofrece el diagnóstico 
y la evaluación de la gravedad del defecto. Se de-
be tener en cuenta: ubicación del defecto, tama-
ño y número de defectos, ya que puede ser único 
o múltiple. Se debe evaluar la gravedad de la so-
brecarga sobre el ventrículo izquierdo VI y la PAP 
estimada. La ecocardiografía transtoracica y tran-
sesofagica tridimensional (ETT) brinda una eva-
luación más precisa sobre el grado de función del 
VI Las lesiones que complican a los DSV es funda-
mentalmente la insuficiencia aortica.

Insuficiencia Aortica: Se produce en los DSV 
perimembranosos y en los supracristales. El me-
canismo de la IA es por prolapso del velo coro-
nariano derecho y/o no coronariano a través del 
defecto, por efecto Venturi de succión del velo 
aórtico producido por el jet del cortocircuito. És-
ta insuficiencia es progresiva y si se detecta pre-
cozmente con solo cerrar el defecto se detiene su 
evolución evitándose el eventual futuro reempla-
zo de la válvula aortica.

Cuándo los defectos son medianos a grandes 
y no se han corregido durante la infancia sobre-
viene el Síndrome de Eisemmenger (reversión del 

circuito de derecha a izquierda y cianosis) ya que 
repercuten sobre la vasculatura pulmonar.

Tetralogía de Fallot
La Tetralogía de Fallot (TF) reparada en la in-

fancia es la CC más frecuentemente re-intervenida 
durante la vida adulta, fundamentalmente por la 
insuficiencia pulmonar severa crónica y la conse-
cuente dilatación progresiva del VD.

Es la forma más frecuente de CC cianótica des-
pués del primer año de vida, con una incidencia 
del 10% del total de las CC. La causa embriológica 
inicial es la desviación anterior del septum inter-
ventricular de salida, determinando la tétrada clá-
sica: DSV grande, cabalgamiento aórtico, OTSVD 
e hipertrofia de VD. 

Actualmente la reparación completa se realiza 
entre los 6 a 8 meses de vida. El desarrollo de la 
cardiología y la cirugía cardiovascular pediátricas 
hacen que la presentación de esta CC nativa en 
edad adulta sea muy remota. La forma de presen-
tación como CCA es a través de sus lesiones resi-
duales o complicaciones, que teniendo en cuenta 
su relevancia son:

Insuficiencia Pulmonar (IP). Generalmente de 
grado severo y más relevante aún si ha habido co-
locación de parche transanular. La IP severa cró-
nica produce disfunción sintomática del VD. Es 
importante reconocer esta situación precozmente 
ya que con la aparición de válvulas biológicas se 
puede revertir la disfunción ventricular. Si existen 
obstrucciones en el árbol vascular arterial pulmo-
nar esta disfunción se acentuará más. Se puede 
valorar el impacto de la IP por mediciones clásicas 
ecocardiográficas 7.

El desarrollo de nuevas tecnologías adquiere 
relevancia en los últimos años. La ecocardiografía 

Figura 2. ETE-3D, a la izquierda, con vista panorámica de defecto septal multicribado visto desde la AD 
y ETE-2D, a la derecha, donde se ven 3 pasajes de color (flechas blancas)
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tridimensional con software para la medición de 
volúmenes y fracción de eyección del VD (Figura 
3), parece ser una alternativa viable7, empareján-
dose con la resonancia magnética cardíaca (RMC), 
la cual actualmente es el Gold estándar en este as-
pecto. El stress 3D nos permite valorar en forma 
más precoz la reserva contractil del VD y VI, ya que 
debido a que en la interacción ventricular se afec-
ta también el VI (Figura 4).

OTSVD. Las obstrucciones a la evacuación del 
VD son otra complicación frecuente en la TF. Por 
eco doppler se valoran los gradientes sistólicos de 
obstrucción a nivel infundibular, valvular y supra-
valvular. Las obstrucciones de ramas de la arteria 
pulmonar distales son resorte de la RMN. Estas 
últimas solo se pueden inferir por la presión ele-
vada en VD a través de IT.

Otras variables cuantificables por ecocardiogra-
fía que se deben explorar son: DSV residual, tama-
ño y función del ventrículo izquierdo, tamaño de la 
raíz aortica, insuficiencia aortica. La dilatación de la 
raíz aortica progresiva se observa en un 15% de los 
adultos. Se relaciona con anomalías intrínsecas de 
la aorta (necrosis medial quística) y se observa con 
más frecuencia en pacientes portadores de TF con 
estenosis severa y/o atresia pulmonar.

Enfermedad de Ebstein
Malformación que se caracteriza por el des-

plazamiento apical de las valvas tricuspídeas. La 
apertura de la válvula tricúspide está desplazada 
hacia el ápex o el tracto de salida del VD. La val-

va anterior se origina en forma adecuada a nivel 
anular, mientras que la posterior y la septal es-
tán desplazadas hacia el ápex. Estas últimas no 
han completado el socavamiento embriológico 
y quedan atrapadas en el endocardio del VD. Es-
te desplazamiento implica que el corazón dere-
cho este formado por una aurícula derecha, una 
porción auriculizada del VD y el restante VD fun-
cional. Habitualmente hay IT. El espectro morfoló-
gico y hemodinámico es muy amplio. Los cambios 
hemodinámicos dependen de la severidad de la 
disfunción valvular tricuspídea, el grado de auri-
culización del VD, la contractilidad del restante VD 
funcional y el ventrículo izquierdo. 

Frecuentemente se asocia a DSA o foramen 
oval permeable. Por ecocardiografía la vista de 
4 cámaras apical permite hacer el diagnóstico. 
El desplazamiento apical del velo septal al ani-
llo debe ser mayor de 8mm/m². Debe valorarse 
también la morfología del velo lateral, si tiene 
correas musculares de anclaje al endocardio del 
VD, prolapsa o presenta hendiduras o clefts. Es-
tos detalles del velo lateral son muy importantes 
para decidir la realización de la plástica quirúrgica 
(conversión a válvula monocúspide). El restante 
VD funcional debe ser de al menos un tercio del 
VD total, si es menor está contraindicada la repa-
ración biventricular. 

En ocasiones la (ETE 3D muestra detalles ana-
tómicos de los velos con mayor exactitud y valora 
los (DAS. En algunos pacientes la porción auricu-
lizada es muy extensa con desplazamiento mar-

Figura 3. Figura 5: Eco 3D. transtorácico. VD aislado con cuadricula diastólica de referencia, dónde se 
aprecia la dilación más marcada en el tracto de salida. 
Curvas de Volumen y fracción de eyección VD, a la derecha .
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cado hacia el ventrículo izquierdo produciendo 
diferentes grados de disfunción diastólica de es-
te ventrículo, razón por la cual debe analizarse el 
flujo anterógrado mitral y estudiar la función ven-
tricular izquierda.

Hasta aquí se han considerado  brevemen-
te algunas de las CC leves o moderadas, que se 

presentan con mayor frecuencia. Restan mu-
chas otras variedades, algunas muy complejas en 
formas nativas o modificadas por tratamientos 
quirúrgicos. La ecocardiografía-doppler 2D y 3D 
como método diagnóstico no invasivo es de pri-
mera elección. Dado su polimorfismo, el diagnós-
tico y evaluación funcional de las mismas requiere 

Figura 4. Eco Stress 3D en paciente con TF operado y fallo VD basal. En pico de stress la imagen inferior 
muestra caída de la fracción de eyección del VI (abajo).
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como requisito fundamental que el operador po-
sea la suficiente información de la anatomía y ex-
periencia para su reconocimiento y valoración.

ABREVIATURAS
CC: cardiopatías congénitas.
CCA: cardiopatías congénitas del adulto.
2D: Bidimensional.
3D: Tridimensional.
E3DT: ecocardiografía tridimensional 

transtorácica
ETE: ecotransesofágico.
ETT: ecotransesofagico tridimensional.
CUV: Corazones unventriculares.
VD: ventrículo derecho.
PAP: presión arteria pulmonar.
OTSVD: obstrución del tracto de salida del 

ventrículo derecho.
DSA: defecto septal interauricular.
DSV: defecto septal interventricular.
TF: Tetralogía de Fallot.
IP: Insuficiencia pulmonar.
IA: insuficiencia aórtica.
IT: insuficiencia Tricuspidea.
FO: fosa oval.
VD: ventrículo derecho.
RMC: resonancia magnética cardíaca.
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