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Las cardiopatias congénitas son las malformaciones congenitas mas
frecuentes y las menos frecuentemente diagnosticadas. La incorporacion de
examenes de cribado, utilizando guias clinicas, han permitido una mejoria en
el diagnostico prenatal. El examen de ecocardiografia fetal, realizado por un
equipo de cardiologia perinatal, permite identificar con gran certeza el tipo de
alteracion estructural, del ritmo, y/o de la funcion, del corazon fetal. El
diagnostico prenatal de las cardiopatias ductus dependientes permite la
derivacion a centros terciarios para manejo neonatal y cirugia cardiaca en
mejor tiempo y lugar. En suma, el diagnostico prenatal en pacientes
cardiopatas no nacidos mejora la morbi-mortalidad perinatal. En este capitulo
revisaremos el cribado de cardiopatias congénitas, y analizaremos el
diagnostico las malformaciones cardiacas mas frecuentes, con énfasis en las

denominadas ductus dependientes.
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Introduccion

Las alteraciones cardiacas congenitas son el tipo de malformacion mas
frecuente, con una incidencia entre 82 por cada 1.000 recien nacidos
vivos,” dan cuenta de un 20 % de las muertes neonatales y cerca de un
50 % de la mortalidad infantil debido a malformaciones.™ Un estudio
realizado en Bélgica describio una incidencia de 8,3 por mil en los recien
nacidos vivos y nacidos muertos de mas de 26 semanas de gestacion sin
relacion con alguna anomalia cromosomica."” Sin embargo, es probable
que exista una mayor incidencia en las gestaciones tempranas en las que
existen mayor numero de perdidas, ya sea de manera espontanea o

interrupcion electiva del embarazo.

El diagnostico prenatal de las cardiopatias congénitas (CC) mejora los
resultados perinatales, especialmente en la patologias ductus
dependientes, "™ y ademas en el largo plazo, permitiria un mejor
neurodesarrollo.” " Sin embargo, las CC son la malformacion mas

frecuentemente NO diagnosticada.® ™

La tasa de deteccion prenatal varia ampliamente de acuerdo al paisy a
la malformacion cardiaca que se trate, de esta forma, el diagnostico in
utero de las CC mayores, se encuentra alrededor de un 50 %. 1% 29 | 3s
fallas en la deteccion prenatal de CC, involucran variables dependientes de
los sistemas y programas de salud, del operador y de la paciente.??* L

mejoria en las tasas de deteccion de los programas de tamizaje, se puede
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lograr con la introduccion de guias clinicas y protocolos, sistema de redes
que faciliten la derivacion de los pacientes sospechosos a expertos en
cardiologia fetal y con la configuracion de equipos de cardiologia

perinatal.®>%®)

La ecocardiografia fetal representa la principal herramienta para el
diagnostico y evaluacion detallada del sistema cardiovascular fetal, es util
desde finales del primer trimestre de gestacion y hasta el termino. Desde
hace mas de dos decadas el uso de la ecocardiografia fetal ha sido
polémico, cuestionando muchas veces la téecnica idonea, la definicion
exacta y la poblacion objetivo a la que puede llegar. Y por otra parte la
poblacion de riesgo que constituyen los grupos de pacientes con
indicaciones maternas o fetales, a los que se realiza ecocardiografia fetal,
acumula solo el 10 % de los recien nacidos cardiopatas. Por lo que la
estrategia a utilizar fue definida como tamizaje, que se realiza a la
poblacion general, y de esta forma sumar al grupo de bajo riesgo, donde

se encuentra el 90 % de los fetos portadores de CC.

La realizacion de un examen de tamizaje permite maximizar la
posibilidad de diagnosticar CC en los examenes de ultrasonido de rutina
durante el embarazo, y debe estar dirigido a toda la poblacion. En aquellos
casos donde se identifique una sospecha de alteracion estructural,
funcional o del ritmo cardiaco, el paciente debe ser derivado para la

realizacion de una ecocardiografia fetal.

En este capitulo describiremos en qué consiste el tamizaje, la
ecocardiografia fetal, y el diagnostico de las cardiopatias ductus

dependientes.
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Tamizaje de cardiopatias congeénitas

El examen de tamizaje se debe realizar a la poblacion general, y si bien
fue primariamente descrito para el segundo trimestre, actualmente se
debe efectuar en el examen de 11 a 14 semanas, y en los del tercer

trimestre.

La visualizacion del corazon fetal en el examen de 11 a 14 semanas es
factible de realizar via transabdominal desde las 12 semanas.?” Con la
utilizacion de transductores de alta frecuencia y utilizando Doppler color o
Power Doppler es posible identificar adecuadamente la imagen de cuatro
camaras, flujos de entrada y tractos de salida, especialmente la imagen de
tres vasos (FIGURA 1A, B, €). La imagen de cuatro camaras y tractos de salida
forma parte integral de las guias clinicas para el examen del corazon fetal
de ISUOG.

FIGURA 1. TAMIZAJE EN EXAMEN 11 A 14 S. A: CUATRO CAMARAS MODO B; B: CUATRO CAMARAS CON

DOPPLER COLOR; C: TRES VASOS CON DOPPLER COLOR

La poblacion considerada de riesgo representa las indicaciones clasicas
de la ecocardiografia fetal y las podemos agrupar en indicaciones
maternas y fetales (TasLa 1). Recientemente se han incorporado como

grupos de riesgo los embarazos gemelares, especialmente los
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monocoriales, que pueden tener un riesgo elevado hasta 12 veces,®? y
también los embarazos logrados con tecnicas de alta complejidad,

especialmente ovo donacion e 1CSI.5?

Sin embargo, entre los recién nacidos cardiopatas solo el 10 % (5 a 20 %)
presenta alguna de estas indicaciones durante su vida intrauterina, el otro
90 % (80 a 95 %) de los recién nacidos cardiopatas se encuentra en la
poblacion general.®?3 Ademas, las anomalias estructurales cardiacas son
el principal hallazgo de la ultrasonografia prenatal,®® por ello diferentes
paises y organizaciones han propuesto el «tamizaje de cardiopatias
congenitas», con el fin de abarcar toda la poblacion, e incorporarlo a la

rutina de los examenes de ultrasonido realizados en el embarazo.**

FACTORES DE RIESGO FETAL

FACTORES DE RIESGO MATERNO

Embarazo in vitro y tecnicas de alta
complejidad

Embarazo gemelar especialmente

monocorial

Anomalias extra cardiacas
Alteraciones del ritmo cardiaco
Hidrops fetal no inmune

Sospecha de malformacion fetal en

ecografia nivel |

Translucencia nucal aumentada

Teratogenos cardiacos
Carbonato de litio
Progestinas
Anfetaminas
Alcohol
Anti convulsionantes
Alteraciones metabolicas maternas
Diabetes
Fenilketonuria
Infecciones maternas
Rubeola
Toxoplasmosis
Coxsackie
Citomegalovirus
Sarampion
cardiopatias

Historia  familiar  de

congénitas

TABLA 1. INDICACIONES DE ECOCARDIOGRAFIA FETAL
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Tecnicas

Las tecnicas que se utilizan incluyen los modos B, modo M, modo
Doppler en todas sus modalidades y ultrasonido 3D, especialmente con la
incorporacion de STIC (spatio temporal image correlation). La técnica de
STIC nos entrega la posibilidad de obtener un volumen del corazon en
movimiento. Esto representa, en manos de expertos, una ventaja
diagnostica significativa, sin embargo, para el no experto, representa la
posibilidad de derivar, en forma virtual a la paciente, a un hospital, pais o
continente vecino, para que el volumen del corazon se reexaminado, en
forma virtual, por un experto en ecocardiografia fetal.?**” Es considerado
también de gran importancia en el entrenamiento de nuevas generaciones
de ecocardiografias, ya que posibilitan la realizacion de examenes virtuales

de una gran variedad de malformaciones cardiacas.

Examen del corazon fetal

Distinguiremos un examen de tamizaje>* ¥ y un examen diagnostico,
detallado de las estructuras cardiacas fetales. El primero, de acuerdo a las
nuevas recomendaciones de la ISUOG, incluye ademas del corte superior
del abdomen y la vision de cuatro camaras, los tractos de salida.? En el
segundo, la ecocardiografia fetal diagnostica, se agregan los planos de
seccion utilizados en la ecocardiografia de adultos e infantil, ademas de la

consejeria frente al hallazgo de una CC.B**)

Describiremos en detalle la metodologia del examen de tamizaje del
corazon fetal por ultrasonido, indicando la utilidad especifica de cada uno

de los modos utilizados en la evaluacion del corazon normal y patologico.

1725 | SALUD DE LA MUJER



Configuracion del equipo

Los requisitos tecnicos incluyen transductor de la mayor frecuencia
posible, solo una zona focal, persistencia baja y rango dinamico de modo
de obtener el maximo numero de cuadros por segundo, desactivar
armonicas y filtros de color si estan disponibles, la mayor parte de los
equipos de ultrasonido tienen incorporadas, de fabrica, estas
configuraciones. El tamano del corazon en la pantalla debe ocupar al
menos el 30 a 50 %.%* La opcion de cine es de gran utilidad para la
revision de un evento que ocurre en un 0rgano que se mueve muchas

veces por minuto.
Examen de tamizaje

En el examen se debe identificar la presentacion y posicion del feto in
utero. El examen comienza con un plano axial en el abdomen,
evidenciando la sombra gastrica a la izquierda y tambien con la
identificacion de aorta abdominal y vena cava inferior (FIGURA 2). Luego se
asciende el plano de seccion hacia cefalico del feto hasta obtener la vision
de las cuatro camaras, observando la punta del corazon hacia la izquierda
con un area cardiaca cercana al 30 % (Ficura 2). El eje que forma el septum
interventricular con el diametro antero-posterior del torax debe ser de 45°
+ 20°. La combinacion de estos dos planos de seccion permite el
diagnostico de alteraciones del situs, alteraciones del area cardiaca y de

aquellas que seran descritas en la imagen de cuatro camaras.?*
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FIGURA 2. PLANOS DE SECCION TRANSVERSALES ASCENDENTES. DESDE CAUDAL A CEFALICO, ABDOMEN,

CUATRO CAMARAS, TRACTO DE SALIDA DE AORTA, TRACTO DE SALIDA DE PULMONAR, TRES VASOS TRAQUEA

Ascendiendo el plano de seccion mas hacia cefalico, se observa primero
el tracto de salida de la arteria aorta y luego mas hacia cefalico el tracto
de salida de la arteria pulmonar (FiGura 2). Al continuar el ascenso paralelo
hacia el mediastino superior se evidencia el denominado plano de seccion
de los tres vasos y tres vasos traquea (FiGura 2). EL ascenso de los planos
se puede realizar en forma de planos paralelos sucesivos 0 angulando
levemente el transductor hacia cefalico del feto.>* La utilidad diagnostica
de cada uno de estos planos sera descrita posteriormente. En la TABLA 2, se
indican las estructuras anatomicas que deben ser examinadas en las

cuatro camaras y tractos de salida del corazon fetal.

ESTRUCTURAS ANALIZADAS EN CUATRO CAMARAS Y TRACTOS DE SALIDA

Situs y vision general

Posicion fetal
Estomago y corazon a izquierda
Area cardiaca un tercio del torax

Corazon a izquierda
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ESTRUCTURAS ANALIZADAS EN CUATRO CAMARAS Y TRACTOS DE SALIDA

Eje cardiaco 45° + 20°
Cuatro camaras
Ritmo regular

Sin hidropericardio

Auriculas

Dos auriculas de tamano similar
Flap de foramen ovale abre a izquierda
Septum primum

Al menos dos venas pulmonares en auricula izquierda

Ventriculos
Dos ventriculos de tamano similar
Banda moderadora en ventriculo derecho

Septum interventricular

Union atrio ventricular y valvulas
Cruz del corazon
Dos valvulas AV que abren libres

Valvula tricuspide mas apical que mitral

Grandes vasos
Aorta tiene un arco del cual salen ramas, generalmente sale de VI

Pulmonar un tronco que se divide en dos, generalmente sale de VD

TABLA 2. TAMIZAJE DE CARDIOPATIAS CONGENITAS

Imagen de abdomen

Se realiza un plano axial del tercio superior del abdomen, que sea lo
mas cercano a una circunferencia, se observan tres imagenes
econegativas, desde izquierda a derecha, el estomago, la vena umbilical y
la vesicula, y no se deben observar los rinones. Por adelante de la columna
y a izquierda se observa una imagen econegativa redonda que late, y
corresponde a la arteria aorta. Mas hacia adelante y a la derecha otra

imagen similar, corresponde a la vena cava inferior (FiGUra 3). Alteraciones
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en la posicion del estdmago, 0 vasos sanguineos, nos permiten identificar

0 sospechar sindromes de heterotaxia.

FIGURA 3. IMAGEN DE AXIAL DE ABDOMEN. A: ESQUEMA; B: IMAGEN MODO B

Imagen de cuatro camaras

Se deben evidenciar en primera instancia el situs cardiaco, area que
ocupa el corazon y su eje. El ritmo vy la frecuencia cardiaca tambien deben

ser confirmadas.

El apex esta hacia la pared anterior del torax, el ventriculo derecho es
mas anterior, el ventriculo izquierdo esta mas cerca de la columna. Ambas
auriculas tienen apariencia y tamanos similares. El foramen oval abre
hacia el atrio derecho. La «cruz del corazon» esta formada por la parte
mas baja del tabique interauricular, la porcion mas alta del tabique
interventricular, y lateralmente por el sitio de insercion de ambas valvulas
auriculo ventriculares. Se deben observar al menos dos venas pulmonares
drenando en la auricula izquierda, por lo que no basta con la observacion
en modo B, sino que es necesario tambien evidenciar el flujo de entrada

hacia la camara auricular izquierda por medio del Doppler color.

Ambos ventriculos tienen tamano similar por lo que para distinguirlos

es necesario conocer caracteristicas que los hacen particulares desde el
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punto de vista ecografico, como: el ventriculo derecho es levemente mas
grande que el izquierdo, presenta ademas un engrosamiento en la punta
denominado banda moderadora, la insercion de la valvula tricuspide es
levemente mas apical que la mitral, debido a la distribucion muscular
impresiona que el apex esta formado solo por el ventriculo izquierdo
(FIGURA &). EL septum interventricular ha de ser examinado con especial
atencion, ya que sus defectos no siempre son faciles de evidenciar, por [0
tanto, se debe insonar en un angulo completamente perpendicular al
septum, abarcando desde la cruz hasta la punta cardiaca, recorriendo
desde la porcion mas anterior hacia lo posterior, y siempre se ha de
complementar esta evaluacion con Doppler color. Debemos también
observar dos valvulas auriculo-ventriculares distintas, que abren separada

y libremente.

Este plano de las cuatro camaras permite pesquisar alteraciones de las
camaras, de los septum, y de los aparatos valvulares.* 3 Sin embargo,
muchas de las alteraciones denominadas ductus dependientes no es

posible diagnosticarlas en este plano.

FIGURA 4. VISION DE CUATRO CAMARAS DEL CORAZON FETAL. A: ESQUEMA; B: IMAGEN MODO B; C: IMAGEN
DOPPLER COLOR. AD: AURICULA DERECHA; VD: VENTRICULO DERECHO; Al: AURICULA IZQUIERDA; VI:

VENTRICULO IZQUIERDO
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Imagen de tractos de salida

La guia ISUOG considera estas imagenes como parte integral del
tamizaje de malformaciones cardiacas. Entre las recomendaciones destaca
determinar la normalidad de ambos vasos al observar: tamano similar, la
adecuada conexion ventriculo-arterial, cruce posterior a la salida de su

ventriculo correspondiente y adecuada apertura valvular arterial.
Imagen de cinco camaras y tracto de salida izquierdo

Es una modificacion de la imagen de cuatro camaras y se obtiene
inclinando el plano de seccion mas hacia cefalico. Permite la visualizacion
del tracto de salida de la arteria aorta entre auriculas y ventriculos, y se

puede visualizar la valvula sigmoidea aortica®* (FIGura 5).

La vision del tracto de salida izquierdo se obtiene rotando el
transductor, desde el corte anterior, de modo que el plano de seccion esté
ubicado entre la cadera izquierda y el hombro derecho del feto. Esta
Imagen muestra a la arteria aorta saliendo desde el ventriculo izquierdo.
La pared anterior de la aorta aparece en un continuo con el septum
interventricular, por lo que este plano de seccion permite el diagnostico de
defectos ventriculares septales, que pasan desapercibidos en el corte de
cuatro camaras. La valvula mitral aparece continuandose con la pared
posterior de la arteria aorta.** Las valvulas sigmoideas aorticas deben

moverse libremente.

FIGURA 5. IMAGEN DE CINCO CAMARAS. A: ESQUEMA; B: IMAGEN MODO B; C: IMAGEN DOPPLER COLOR
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Imagen de arteria pulmonar y tracto de salida derecho

Al ascender en forma paralela desde cuatro camaras visualizamos la

arteria aorta y luego la arteria pulmonar dividiendose en sus dos ramas.

Tambien es posible obtener el tracto de salida derecho a partir del
plano del tracto de salida izquierdo se puede obtener el tracto de salida
de la cavidad ventricular derecha, para lo cual se desplaza levemente el
transductor hacia la derecha y hacia cefalico del feto, obteniendo la
visualizacion de la arteria pulmonar y su valvula sigmoidea, saliendo desde
el ventriculo derecho, se dirige hacia la izquierda y mas posterior que la
aorta ascendente, para bifurcarse luego en sus ramas y su continuidad con

el ductus arterioso que la conecta con la aorta descendente®* (FIGUrA 6).

Las imagenes de eje largo izquierdo y derecho son de gran utilidad en
patologias como tetralogia de Fallot y transposicion de los grandes vasos,

entre otras.

FIGURA 6. IMAGEN DE TRACTO DE SALIDA DE VENTRICULO DERECHO. A: ESQUEMA; B: IMAGEN MODO B; C:

IMAGEN DOPPLER COLOR. AO: AORTA; PULMONAR: ARTERIA PULMONAR Y SUS DOS RAMAS

Imagen de los tres vasos y tres vasos traquea

Este plano se obtiene ascendiendo el plano de seccion hacia el
mediastino superior en forma paralela al plano de las cuatro camaras
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pasando por aorta y pulmonar. En este corte se evidenciara la arteria
pulmonar a izquierda la region istmica de la arteria aorta y la vena cava
superior a derecha, se debe evaluar su relacion entre si, la relacion con la
traquea, tamano, alineamiento y disposicion (FiGura 7). Este plano facil de
realizar es de gran importancia en el diagnostico de las lesiones
obstructivas de los grandes vasos, asi como en defectos de conexion de los

grandes vasos. 2 #24)

FIGURA 7. IMAGEN DE TRES VASOS. A: ESQUEMA; B: IMAGEN MODO B; C: IMAGEN DOPPLER COLOR

Doppler color

La utilizacion del Doppler color es parte esencial en el tamizaje de
cardiopatias congénitas.** Desde del punto de vista técnico debemos
utilizar una caja de color lo mas pequena posible que permita ver la
estructura deseada. Permite la observacion de estructuras normales, venas
pulmonares, arterias aorta y pulmonar, asi como la visualizacion de
defectos septales y estenosis o insuficiencias valvulares, por lo que es
parte integral de la ecocardiografia fetal cumpliendo un rol diagnostico

que no debe ser desestimado®? (FIGurAs 1, 4 a 7).
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Utilidad del examen del corazon fetal

En la poblacion general, el diagnostico de cardiopatias se ha basado
principalmente en la visualizacion del corte de cuatro camaras. Los
resultados en este grupo son poco alentadores y el diagnostico antenatal
no sobrepasa al 20 % de las cardiopatias.*® *” Por este motivo es que el
tamizaje de cardiopatias congénitas debe incluir cuatro camaras y tractos

de salida.”

En el grupo de alto riesgo estos resultados mejoran significativamente y
la deteccion de malformaciones cardiacas congenitas por la vision de
cuatro camaras fue de hasta un 96 % en las primeras comunicaciones, con
especificidad mayor de un 99 %.%% 8 Sin embargo, estos resultados se
basaron principalmente en el seguimiento de los pacientes diagnosticados

como anormales, y no en aquellos diagnosticados como normales.

Recientes investigaciones, en centros especializados a poblacion de alto
riesgo, demuestran que el diagnostico antenatal de malformaciones
cardiacas tiene una sensibilidad de alrededor del 90 %,“* 59 existiendo
cardiopatias de dificil diagnostico, ya sea por su evolutividad, tamano o
que simplemente son estructuras normales durante la vida fetal. Nuestra
experiencia muestra que identificamos adecuadamente el 88 % de las

cardiopatias congénitas mayores.®?

El objetivo de la realizacion del tamizaje es maximizar la sospecha
diagnostica de CC, mediante la incorporacion del ultrasonido en el examen
de rutina durante el embarazo. Ante el hallazgo de una alteracion
estructural, funcional o del ritmo, es necesario derivar al paciente para una
ecocardiografia fetal, que involucra aspectos tecnicos y consejeria,
idealmente realizado por un equipo multidisciplinario de cardiologia

perinatal.
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Ecocardiografia fetal

La ecocardiografia fetal esta definida como el examen ultrasonografico
detallado del corazon fetal, el que permite identificar y caracterizar las

alteraciones: estructurales, del ritmo y funcionales, antes del nacimiento.?®

40, 41)

Quién realiza el examen

El examen ecocardiografico es realizado por especialistas en medicina
materno fetal, cardiologos-pediatras o especialistas en cardiologia fetal,

debidamente entrenados e idealmente certificados.®

Cuando realizar el examen

Tecnicamente el examen se puede realizar a cualquier edad gestacional
despueés de las 12 semanas de edad gestacional, siendo el mejor momento
entre las 25 y 30 semanas, dependiendo de la necesidad medica de un
pronto diagnostico y valorando la ansiedad de los padres versus la
posibilidad técnica de realizar un examen completo. De tal forma que
cuando existe la sospecha de una malformacion cardiaca en el segundo
trimestre, el examen se puede realizar de inmediato, pero cuando la
indicacion es por riesgo elevado de aneuploidia en el examen de 11 a 14
semanas o por un resultado alterado en DNA fetal, en sangre materna o
historia familiar de cardiopatia, el examen debe ser diferido para al menos

las 13 semanas, idealmente a las 16 0 20 semanas de gestacion.
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A quién realizar el examen

Si bien el tamizaje de cardiopatias congenitas se debe realizar cada vez
que se realice un examen ecografico al feto, el tamizaje se recomienda en
el examen de segundo trimestre y también en el ultrasonido de 11 a 14
semanas que se realiza a toda la poblacion. La ecocardiografia esta
reservada a indicaciones que incluyen indicaciones maternas, como
historia familiar de cardiopatias y enfermedades autoinmunes, a
indicaciones fetales como la sospecha de aneuploidia, de malformacion
cardiaca, de malformacion extracardiaca de arritmias, etc, en ultrasonido
de rutina®*" (TaeLa 1). Algunas indicaciones recientes de ecocardiografia
son embarazo gemelar, fertilizacion in vitro, exposicion a teratogenos,
entre otras (TaBLA 1). En los casos de riesgo elevado de cardiopatias en
examen de 11 a 14 semanas, se debe discutir con el tratante y la paciente

la real utilidad del examen a esta edad gestacional.

Como se realiza la ecocardiografia fetal

En el examen se debe identificar la presentacion y posicion del feto en
el utero. El examen comienza con un plano axial en el abdomen,
evidenciando la sombra gastrica a la izquierda y tambien con la
identificacion de aorta abdominal y vena cava inferior (FIGURA 8). Luego se
asciende el plano de seccion hacia cefalico hasta obtener la vision de las
cuatro camaras, observando la punta del corazon hacia la izquierda con un
area cardiaca cercana al 30 % (Ficura 8). EL eje que forma el septum
interventricular con el diametro antero-posterior del torax debe ser de 45°
+ 20°. La combinacion de estos dos planos de seccion permite el
diagnostico de alteraciones del situs, alteraciones del area cardiaca y de

aquellas que seran descritas en la imagen de cuatro camaras."?
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Ascendiendo en un plano de seccion mas cefalico se observa primero el
tracto de salida de la arteria aorta y luego mas hacia arriba el tracto de
salida de la arteria pulmonar (FIGUrRA 8). En estos planos es necesario rotar
y ascender levemente el transductor de modo de obtener una vision
detallada de los tractos de salida que incluya el tronco y la bifurcacion de
la arteria pulmonar (Ficura 8). Al continuar en el ascenso paralelo al eje
cardiaco, hacia el mediastino superior se evidencia el denominado plano
de seccion de los tres vasos vy tres vasos traquea (FIGUrRA 8). EL ascenso en
los planos se puede realizar en forma de planos paralelos sucesivos o al

angular levemente el transductor hacia cefalico. 345 59-62)

™

U

FIGURA 8. PLANOS DE SECCION TRANSVERSALES ASCENDENTES. DESDE CAUDAL A CEFALICO, ABDOMEN,

CUATRO CAMARAS, TRACTO DE SALIDA DE AORTA, TRACTO DE SALIDA DE PULMONAR, TRES VASOS TRAQUEA

Con ello se incorpora ademas la vision de planos transversales o ejes
cortos y los sagitales. Los ejes cortos se obtienen en la aproximacion
lateral de la vision de cuatro camaras, rotando el transductor en 90 grados.
De esta forma al mover el plano de seccion hacia la punta del corazon, se

obtiene el eje corto de la punta, y al desplazar el transductor hacia la
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emergencia de los grandes vasos, se obtiene la vision de eje corto de los
grandes vasos o de la base (Ficura 9). Los planos sagitales se obtienen a
partir de la imagen de cuatro camaras, utilizando como punto de rotacion
la arteria aorta, y luego rotando el transductor en 90 grados. Realizando
ajustes menores de la angulacion entre 10 y 20 grados, es posible
identificar el arco aortico, arco ductal y eje de las venas cava, superior e

inferior (FIGURA 10).

El examen comienza en el abdomen en planos axiales ascendentes
sucesivos y luego se continua con ejes cortos y planos sagitales. En [os

diferentes planos se utiliza modo B, Doppler Color, pulsado y/o continuo.

B. Eje Corto de laPunta

C. Visiocn de Eje Largo

FIGURA 9. PLANOS DE SECCION TRANSVERSALES CARDIACOS. A: EJE CORTO GRANDES VASOS; B: EJE CORTO

DE LA PUNTA; C: VISION DE EJE LARGO
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_---""'--“ B. Aroa Adrica

Flaro Aroo Ducts Plarn Arco Adriicn

Cusiro Crmaras

FIGURA 10. PLANOS DE SECCION LONGITUDINALES. A: VISION DE VENAS CAVAS; B: ARCO AORTICO; C: ARCO

DUCTAL

A los planos de tamizaje se adicionan:

Eje corto. Se obtiene rotando el transductor en 90 grados, a partir de los
planos de eje largo, de modo que el plano de seccion sea perpendicular a
este. Permite la visualizacion de un corte de seccion transversal de las
cavidades ventriculares hacia la punta del corazon. En este corte es
posible identificar los musculos papilares de la valvula mitral y, mas hacia

cefalico, las valvulas auriculo-ventriculares (FIGURA 11),

Eje corto de grandes vasos. Es el mismo plano de seccion del corte
anterior pero mas hacia cefalico y hacia la base del corazon. Se visualiza la
arteria aorta en un plano transversal y el tracto de salida del ventriculo
derecho el que se continla con la arteria pulmonar, la que se bifurca en

sus ramas, incluido el ductus arterioso (FicUra 12). Este plano de seccion es
1739 | SALUD DE LA MUJER



de gran utilidad en el diagnostico de lesiones obstructivas del tracto de

salida derecho.

FIGURA 11. IMAGEN EJE CORTO DE LA PUNTA. A: ESQUEMA; B: IMAGEN MODO B

FIGURA 12. IMAGEN EJE CORTO DE GRANDES VASOS. A: ESQUEMA; B: IMAGEN MODO B

Arco aortico. No corresponde a un plano ecotomografico clasico. Se
obtiene realizando un plano de seccion longitudinal del feto hacia la
izquierda de la columna vertebral. Se observa parte de la auricula derecha,
aorta ascendente, cayado y aorta toracica. Se visualizan tambien las
arterias subclavias, carotida comun izquierda y tronco braquiocefalico
(Ficura 13). Esta imagen es de utilidad en el diagnostico de transposicion

de grandes vasos, interrupcion del cayado aortico y coartacion aortica.
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Arco ductal. Desde el plano anterior se desplaza el transductor a
derecha con lo que se obtiene el tracto de salida del ventriculo derecho
con la arteria pulmonar la que se continta con la arteria aorta istmica a
traves del ductus arterioso (Figura 14). Este plano tomografico es de
utilidad en las lesiones obstructivas del ventriculo derecho y en los casos

de constriccion del ductus arterioso.

FIGURA 14. ARCO DUCTAL. A: ESQUEMA; B: IMAGEN MODO B; C: IMAGEN DOPPLER COLOR

Eje largo vena cava. Esta imagen tampoco corresponde a un corte
ecotomografico clasico. Se obtiene haciendo un corte longitudinal del feto
y desplazando el transductor a derecha de la columna. Se observa la

auricula derecha donde llegan las venas cava inferior y superior. Una
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modificacion de este plano permite visualizar en sentido longitudinal la
vena umbilical intrahepatica, el ductus venoso y la vena cava inferior en un
plano (Ficura 15). Este plano de seccion es de gran utilidad en el
diagnostico de sindromes de isomerismo cardiaco. También es necesario

evaluar la velocimetria Doppler de ductus venoso y vena umbilical.

FIGURA 15. IMAGEN DE EJE LARGO DE VENA CAVA. A: ESQUEMA; B: IMAGEN MODO B

Biometria

Existen multiples publicaciones que evaluan la progresion del
crecimiento de las estructuras de acuerdo con la edad gestacional. La
medida de dispersion mas utilizada en la actualidad para evaluar los
diferentes parametros, corresponde a Z-Score. La biometria del corazon y
de las diferentes estructuras que lo componen, son parte esencial de la
ecocardiografia fetal, y si bien no es perentorio incluir todas las
mediciones, sI es necesario realizar la medicion y Z-Score de todas las
estructuras patologicas, en modo B y/o modo M. 6368 En yna reciente
publicacion de SepuLvepa y Crispl, estan detalladas cuales, y como se deben

medir las estructuras cardiacas.e”
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Evaluacion de la funcion cardiaca fetal

En presencia de signos de insuficiencia cardiaca, patologias que puedan
aumentar la precarga, postcarga o inotropismo, o frente a malformaciones
que puedan provocar insuficiencia cardiaca, es necesario realizar una
evaluacion funcional del corazon fetal. Los metodos mas utilizados son
evaluacion de los tamanos del corazon o cavidades, fraccion de
acortamiento, movimientos longitudinales de los anillos valvulares,
velocimetria Doppler de venas y valvulas auriculo ventriculares, incluido
indice de Tel, y también nuevos metodos que incluyen strain y el analisis
de 24 planos propuesto por DeVore.®78 |a evaluacion de la funcion del
corazon fetal e Insuficiencia cardiaca estan descritas en detalle en

publicaciones recientes de DEVORE y Mufioz. 7"

Informe

Una vez realizada la ecocardiografia fetal es necesario emitir un informe
de lo examinado. Este debe incluir, ademas de los datos generales vy
obstetricos de la paciente, la indicacion del examen, ubicacion, eje v
tamano del corazon, cavidades vy septum, concordancia auriculo
ventricular, y ventriculo arterial. Con evaluacion de planos axiales, ejes
cortos, y arco aortico y pulmonar. Retorno venoso, pulmonares y cavas.

Incluir ritmo y funcion cardiaca basica con evaluacion de ductus venoso.

En caso de patologia estructural, del ritmo o funcional, se debe incluir
biometria de los segmentos anatomicos alterados, tipo de alteracion del

ritmo, o evaluacion funcional detallada.

Finalmente, si es posible, realizar diagnostico y consejeria a los padres
sobre la etiologla, pronostico, seguimiento, manejo perinatal y postnatal

de la alteracion diagnosticada.
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El detalle de como realizar el informe, manejo perinatal y pronostico de
las diferentes alteraciones, se describe en una publicacion reciente de

ENRIQUEZ y Mufioz.

Cardiopatias ductus dependientes

Diversos estudios han demostrado que el diagnostico fetal de las CC
previene la inestabilidad hemodinamica postnatal que ocurre por una
variedad de anomalias cardiacas de alto riesgo.?*?¢ En general, dos
sistemas juegan un papel en el exito de la transicion feto-neonatal: el
sistema circulatorio y el sistema respiratorio. Se necesita un plan de
atencion especializado cuando se observa que uno 0 ambos sistemas no
pueden realizar la transicion normalmente. En el utero, la sangre
oxigenada de la placenta llega al feto a traves de la vena umbilical. Las
vias abiertas de derivacion fetal (shunt) del ductus venoso vy el agujero
oval permiten que la sangre mas oxigenada fluya hacia el lado izquierdo
del corazon oxigenando las arterias coronarias vy la cabeza del feto. El
retorno venoso se dirige principalmente al ventriculo derecho, el que
bombea la sangre desaturada a traves de la tercera via de derivacion fetal,
el ductus arterioso, a la aorta descendente, para regresar a la placenta a
travées de la arteria umbilical (FIGura 16). En el feto, la placenta es un
circuito de baja resistencia, mientras que las arterias pulmonares
ramificadas son un circuito de alta resistencia, el 10 a 20 % del gasto
cardiaco combinado ingresa a las arterias pulmonares durante la vida

fetal (90.27)

1744 | SALUD DE LA MUJER



Placenta

DA I AoD r’
ﬂ Ij

ves <>
— |
oV 7N N
i | Circulacién
VeI en paralelo

FIGURA 16. CIRCULACION FETAL

Con el parto, ocurren dos eventos: primero, el feto se separa de la
circulacion placentaria de baja resistencia con la ligadura del cordon, y en
segundo lugar, a medida que se produce la respiracion espontanea, l0s
vasos pulmonares se dilatan en respuesta al oxigeno. Estos eventos llevan
a aumento de la resistencia sistémica y a disminucion de la resistencia
vascular pulmonar, a un aumento en el flujo sanguineo pulmonar con
cierre del agujero oval como resultado del aumento en la presion de la
auricular izquierda por el retorno venoso pulmonar. El cierre del ductus
arterioso se realiza durante las primeras 12 a 72 horas de vida.”” Con estos
hechos ocurre el cambio en la circulacion desde una circulacion feto-
placentaria en paralelo (gasto cardiaco combinado derecho e izquierdo
que suministran el feto y la placenta) a una circulacion en serie (el gasto
cardiaco va primero a los pulmones y luego al circuito sistémico) (FIGURA
17).
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FIGURA 17. CIRCULACION NEONATAL

El desafio diagnostico para los especialistas en medicina materno fetal
es determinar en qué fetos, con malformaciones cardiacas, la
permeabilidad de las vias de derivacion fetal (shunt) seran esenciales para
la estabilidad postnatal, en otros términos, diagnosticar las CDD y/o
foramen oval (FO) dependientes, las que requeriran apoyo o intervencion
adicional en el periodo neonatal inmediato para mantener la

hemodinamia postnatal.

Se debe considerar una CC como ductus-dependiente a toda aquella
cardiopatia en la que el cierre del ductus arterioso, después del
nacimiento, lleve a una inadecuada perfusion pulmonar o sistémica (FIGURA
18). Es un grupo heterogéneo de cardiopatias que tienen en comin la
necesidad de que el ductus arterioso (DA) permanezca permeable para
asegurar la supervivencia del paciente. Los fetos con flujo sanguineo
pulmonar o sistemico ductus-dependientes requieren la administracion de
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una infusion de prostaglandina E1 como tratamiento paliativo después del
nacimiento para prevenir el cierre el ductal como paso previo a la cirugia.
Debido a que el ductus arterioso no se cierra durante el parto, no se
espera que estos recien nacidos estén comprometidos en la sala de

partos.® %3

-

g
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FIGURA 18. DUCTUS DEPENDENCIA. CIRCULO AZUL: PERFUSION PULMONAR; CIRCULO ROJO: PERFUSION

SISTEMICA

Clasificacion

Existen variadas clasificaciones de las cardiopatias. Para el desarrollo de
esta guia, la clasificacion que mas se relaciona con la ductus-dependencia
es la clasificacion clinico-funcional,® la cual, clasifica las CC segin la
dependencia ductal y éstas segun la clinica de cianosis o hipoperfusion
sistémica (TaBLA 2), las dos formas de presentacion clinica postnatal de

este grupo de malformaciones cardiacas. La mayoria de las CC son bien
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toleradas in utero debido a las caracteristicas de la circulacion fetal (bajo
flujo v alta resistencia pulmonar, presencia de shunts como el DAy FO), sin
embargo, esta caracteristica desaparece después del nacimiento, haciendo
evidente la CC, la que si no se ha diagnosticado previamente puede
producir una urgencia vital. La rapidez de la descompensacion

hemodinamica va a determinar la urgencia del tratamiento.
Se dividen en:

Cardiopatias con flujo pulmonar ductus-dependiente. Presente en las
patologias obstructivas derechas, el mantener el DA abierto después del
nacimiento es imprescindible para mantener la perfusion pulmonar. En las
lesiones obstructivas derechas severas, el retorno venoso pasa al lado
izquierdo del corazon a travées del foramen oval y el suministro de la
sangre pulmonar se mantiene en forma retrograda a travées del DAP. Las
mas frecuentes son atresia tricuspide, atresia pulmonar con septum

Intacto, estenosis pulmonary tetralogia de Fallot, entre otras.

Esos pacientes presentan diferentes grados de cianosis desde el
nacimiento, no tienen hipodébito inmediato, ya que la perfusion
miocardica esta conservada y la hemoglobina fetal permite una mayor
tolerancia a cifras de saturacion muy inferiores a las que puede tolerar el
adulto. El cierre completo del ductus desencadena el cuadro clinico de

cianosis extrema con rapido deterioro vital, sin el tratamiento apropiado.

Cardiopatias con flujo sistémico ductus-dependiente. Corresponde a
las patologias obstructivas izquierdas, mantener el DA abierto es
imprescindible para mantener la perfusion sistéemica. Las mas frecuentes
son sindrome de hipoplasia ventricular izquierda, coartacion de aorta, y
estenosis aortica. En el feto, en estos casos, la perfusion sistemica vy
umbilical se mantiene por el aumento del flujo a travées del DA el que se

une a la aorta a nivel del istmo aortico. Cardiopatias congenitas como la
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transposicion de grandes arterias clasica (dTGA) necesitan una buena
mezcla sanguinea por lo que requieren tanto del DAP como del FO
permeable (FOP).

Las cardiopatias con dependencia ductal sistémica son casos muy
dramaticos ya que inicialmente son recien nacidos con excelente estado
general y poca o nula sospecha de patologia en el examen fisico neonatal
inmediato, en ellos el primer signo puede ser una situacion de bajo gasto,
el que en forma rapida progresa a una situacion de shock cardiogenico. El
momento en que aparece el shock cardiogenico es variable pudiendo ser
en las primeras horas de vida a dias después del nacimiento cuando el
recien nacido esta fuera del ambiente hospitalario, dependiendo del

momento del cierre ductal.

Diagnostico prenatal de cardiopatias ductus dependientes

El tamizaje de cardiopatias congenitas, identifica adecuadamente el 50 a
60 % de los fetos cardiopatas.®® & %) Pposteriormente la evaluacion
cardiaca fetal avanzada con ecocardiografla permite precisar el
diagnostico, la severidad, y la condicion hemodinamica, esenciales para

realizar la consejeria a los padres en alrededor del 80 % de los casos.

Atresia tricuspidea

Es la ausencia de conexion entre la auricula y el ventriculo derechos,
debido a una falla en el desarrollo del aparato valvular de la tricuspide
(FIGUrA 19). Es una anomalia infrecuente, esta presente entre el 0,08 y el 0,1
de cada 1.000 nacidos vivos, correspondiendo al 0,1 % de las cardiopatias

congénitas en el periodo neonatal.*¢%¢)
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FIGURA 19. ATRESIA DE LA VALVULA TRICUSPIDEA. A: ESQUEMA; B: IMAGEN DE CUATRO CAMARAS MODO B;

C: IMAGEN DE TRES VASOS TRAQUEA, VISUALIZACION DE SOLO DOS VASOS

Alteraciones genéticas: anomalias cromosomicas (trisomia 21,18,13...),

microdelecionn 22q11, entre otros.

Malformaciones cardiacas asociadas: defecto del septo interventricular,
estenosis de arteria pulmonar, estenosis aortica, coartacion aortica,
interrupcion de cayado aortico, anomalias del drenaje venoso pulmonar,
doble tracto de salida de ventriculo derecho, transposicion de grandes

Vasos.

Malformaciones extra-cardiacas: <20 % de asociacion a anomalias

extracardiacas, dependiendo de asociacion cromosomica/sindromica.

Diagnostico prenatal. El diagnostico prenatal de la atresia de la valvula
tricispide se puede sospechar facilmente debido a que se manifiesta con
una clara alteracion de la imagen de cuatro camaras cardiacas, en la
evaluacion ultrasonografica de rutina.®>° La asimetria de cavidades de
predominio izquierdo con hipoplasia del ventriculo derecho es facilmente
detectable, la presencia de un defecto del tabique interventricular y la
ausencia de la valvula auriculoventricular (Ficura 19), reemplazada esta por
una banda ecogenica transversal de movilidad variable permite una alta
sospecha. EL volumen del ventriculo derecho, el grado de estenosis de la

valvula pulmonar, la hipoplasia del tronco de la pulmonar y sus ramas
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dependera del tamano del defecto septal interventricular. La funcion
sistolica del ventriculo izquierdo es normal, no presenta engrosamiento de
las paredes. La auricula derecha esta ligeramente dilatada, con un foramen
oval prominente y muchas veces aneurismatico. El tabique interventricular

y el interauricular estan desalineados.

Los tractos de salida deben ser explorados cuidadosamente, definiendo
la posicion, la relacion con los ventriculos, las caracteristicas de las
valvulas, el diametro tanto del tronco pulmonar y sus ramas como del

cayado aortico y del ducto arterioso.

El rol del Doppler color es confirmar los hallazgos del ultrasonido 2D.
Con el Doppler color se hace evidente la falta de flujo a nivel de la
conexion auriculoventricular y el flujo por el foramen oval, que es muchas
veces turbulento. Se puede observar el llenado del ventriculo derecho a
traves del defecto del tabique interventricular. El flujo por la valvula
pulmonar, en los casos donde no hay atresia es anterogrado y no
turbulento, la estenosis se sospecha por el diametro de la valvula
pulmonar, el flujo por la valvula mitral muchas veces presenta turbulencia,
debido al incremento de flujo que circula por ella. El flujo del ductus
arterioso dependera, en general, del grado de estenosis pulmonar y de lo
restrictivo del defecto interventricular, pudiendo ser desde anterogrado no
turbulento (Ficura 19) hasta retrogrado en la diastole, siendo este hecho
reconocido como factor de mal pronostico. Con frecuencia hay signos de
resistencia al flujo en las venas sistemicas y en el ductus venoso debido al

aumento de la precarga en la auricula derecha.

Cirugia y manejo: Etapa precoz (Blalock Taussig modificado en casos con
obstruccion del tracto de salida pulmonar/banding pulmonar en casos sin
obstruccion de tracto pulmonar). Etapa tardia 4-6 meses de vida (Glenn

bidireccional/hemi-Fontan).
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Pronostico: la mayoria de pacientes sin tratamiento fallecen dentro del
primer ano de vida. Sobrevida con correccion quirurgica al ano, 5 anosy 20
anos de 82 %, 72 % y 61 % respectivamente. Sobrevida sin trasplante a os
15 anos de 92 %.

Atresia pulmonar con septum intacto

Es la interrupcion completa de la comunicacion entre el ventriculo
derecho y la arteria pulmonar, ya sea secundario a atresia membranosa de
la valvula o bien a atresia de la porcion muscular del tracto de salida del
ventriculo derecho (Ficura 20).1°%1%2) Tiene una incidencia de 0,04 al 0,08 de
cada 1.000 nacidos vivos."® La recurrencia reportada de esta anomalia es
del 143 % siendo la mas alta de todas las cardiopatias congénitas (3,98 %

en promedio), es mas frecuente en hombres con una relacion 1,5:1.010310%)

Alteraciones genéticas: baja asociacion a anomalias cromosomicas v
sindromes geneticos. Entre los genes descritos se encuentran el GJAS
localizado en 1g21.1, este gen codifica la proteina conexina de la union gap
cardiaca; el GDF1 codifica una glicoproteina que participa del factor de
crecimiento transformador B (TGF-B), que es una proteina necesaria en el

proceso de morfogenesis asimetrica de os organos.

Malformaciones cardiacas asociadas: anomalia de Ebstein (6,8 %),
hipoplasia de arterias pulmonares (8,7 %), persistencias de vena cava

superior izquierda (2,7 %), arco aortico derecho (1,6 %).

Malformaciones extra-cardiacas: baja asociacion a anomalias extra-

cardiacas, dependiendo de asociacion cromosomica/sindromica.

Diagnostico prenatal. La sospecha es relativamente frecuente dada la
alteracion de la imagen de cuatro cavidades,°® se caracteriza por una

cavidad ventricular derecha mal desarrollada con el miocardio engrosado
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e hipoquinetico, la valvula tricuspide es pequena, con un aumento de la
ecogenicidad sugiriendo la presencia de displasia y el movimiento de los
velos es anormal (FiGura 20). Para el diagnostico de esta condicion es
necesario visualizar la permeabilidad del tracto de salida del ventriculo
derecho y la continuidad hasta la arteria pulmonar. El tracto de salida
puede estar permeable, pero no se hallara flujo a traves de la valvula
pulmonar, no se encontraran los velos pulmonares. Lo habitual es que el
tronco de la arteria pulmonar sea hipoplasico y con flujo retrogrado. El
Doppler color ayuda para evaluar tanto el grado de insuficiencia de la
valvula tricispide (Ficura 20) como para identificar la presencia de las

anomalias coronarias, ya sean sinusoides o fistulas.

FIGURA 20. ATRESIA DE LA VALVULA PULMONAR CON SEPTUM INTACTO. A: ESQUEMA; B: IMAGEN DE CUATRO

CAMARAS MODO B, DOPPLER COLOR; C: FLUJO DE ENTRADA SOLO UN VENTRICULO, EN ROJO; D:
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INSUFICIENCIA TRICUSPIDEA, EN AZUL; E: IMAGEN DE TRES VASOS TRAQUEA CON DOPPLER COLOR, FLUJO

RETROGRADO EN ARTERIA PULMONAR, EN ROJO

La imagen de tres vasos y tres vasos traquea es anormal con asimetria
significativa entre la aorta y la arteria pulmonar, en ocasiones la imagen 2D
no permite la visualizacion del tracto de salida derecho siendo solo visible

con Doppler color donde se evidencia el flujo retrogrado (FIGUrA 20).

Es posible el diagnostico de esta anomalia en el primer trimestre, se ha
reportado falla del llenado del ventriculo derecho con Doppler color y flujo

retrogrado en la imagen de 3 vasos.[%”

Cirugia v manejo: uso de PGS por ductus dependencia. Reparacion
biventricular si ventriculo derecho con tres segmentos patentes. Glenn y

Fontan precedido por Blalock Taussig si fisiologia univentricular.

Pronostico: el pronostico depende de varios factores, siendo
marcadores de mal pronostico: la insuficiencia grave de la valvula
tricispide, un anillo valvular tricuspideo pequeno, la presencia de
anomalias coronarias y la presencia de malformaciones extracardiacas y

cromosomicas. 102

La mortalidad reportada in utero es de un 10 % y la sobrevida neonatal
para series con diagnostico fetal es de 63 %.” En una serie poblacional
publicada en 2005 en que se considera solo el diagnostico al nacer, la

sobrevida era del 71 % al afio y 64 % a los 5 anos.("°®)

Estenosis pulmonar

La estenosis pulmonar (EP) es una anomalia cardiaca caracterizada por
una obstruccion del flujo sanguineo ventricular derecho hacia la arteria

pulmonar (FiGura 21). La forma aislada se produce en alrededor de 0,7 en
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1.000 nacidos vivos. Es la segunda anomalia cardiaca mas frecuente
despues de la comunicacion interventricular y representa el 9 % de los
nacidos vivos con cardiopatia congénita."® La recurrencia de la estenosis
pulmonar se estima en un 2% para un hermano afectado y en un 6 %

cuando dos hermanos estan afectados."?

FIGURA 21. ESTENOSIS PULMONAR. A: ESQUEMA; B: IMAGEN DE CUATRO CAMARAS DOPPLER COLOR, IT EN
AzUL; C: TRACTO DE SALIDA DERECHO MODO B; D: DOPPLER COLOR EN TRES VASOS, ARTERIA PILMONAR
CON FLUJO TURBULENTO CON ALIASING, EN ROJO; E: TRACTO DE SALIDA ARTERIA PULMONAR, DOPPLER

ESPECTRAL, VELOCIDAD AUMENTADA

Alteraciones geneéticas: las anomalias cromosomicas son infrecuentes.
Sindromes son también infrecuentes, sindrome de Noonan, Beckwith-

Wiedemann, Alagille.
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Malformaciones cardiacas asociadas: tetralogia de Fallot, enfermedad
de Ebstein, doble salida de ventriculo derecha, d-transposicion de grandes

arterias.

Malformaciones extra-cardiacas: en general los hallazgos extra-
cardiacos son infrecuentes, salvo que presente sindrome de Noonan,
Beckwith-Wiedemann, Alagille. La estenosis pulmonar se puede presentar

en el gemelo receptor en el sindrome de transfusion gemelo a gemelo.

Diagnostico: en el plano de las cuatro camaras, es posible ver un
aumento de tamano de la auricula derecha, debido a la presencia de

insuficiencia tricuspidea (IT).

En tractos de salida, la valvula pulmonar muestra falta de excursion
completa, engrosamiento y abombamiento de las valvas durante la sistole.
En la EP las valvas son visibles dentro de la arteria pulmonar a lo largo del
ciclo cardiaco, a diferencia de una valvula pulmonar normal donde las
valvas estan en contacto con las paredes de la arteria durante la sistole. El
Doppler color de la valvula pulmonar en las vistas de tres vasos o del eje
corto tipicamente muestra flujo anterogrado turbulento con aliasing del

color (FIGURA 21).

El Doppler pulsado a nivel de la valvula pulmonar muestra flujo con

velocidades elevadas, superando los 200 cm/s™ (Ficura 21).

El flujo en el ductus arterioso (DA) es anterogrado en la mayoria de
casos de estenosis pulmonar. Sin embargo, la presencia de flujo retrogrado
a traves del DA es un signo de empeoramiento asociado a desarrollo de

atresia pulmonar.™

El Doppler color y pulsado de los flujos venosos puede mostrar

profundizacion de la onda A del retorno venoso sistemico y flujo reverso
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durante la contraccion auricular a nivel del ductus venoso evidenciando

aumento de la presion de cavidades derechas.

Cirugia v manejo: uso de prostaglandinas, ductus dependiente. En las
formas leves se pueden controlar, buen pronostico. Formas moderadas a
graves requieren valvuloplastia con balon, con buenos resultados. En los

casos de valvulas displasicas pueden requerir cirugia.

Pronostico: muy bueno, con sobrevida cercana al 100 %.

Tetralogia de Fallot

Esta malformacion tiene una amplia variedad de presentaciones, con
alteraciones que estan siempre presentes pero con gran variabilidad, las
cuales incluyen alteracion del eje cardiaco (levorrotacion), comunicacion
interventricular perimembranosa y cabalgamiento de la arteria aorta
(Ficura 22). Y alteraciones variables que diferencian a los diferentes tipos
de tetralogia de Fallot, como estenosis pulmonar, sindrome de agenesia de
velos pulmonares, y atresia pulmonar con multiples comunicaciones

aortopulmonares (MAPCA, por sus siglas en inglés).

A B
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FIGURA 22. TETRALOGIA DE FALLOT. A: ESQUEMA; B: IMAGEN DE CUATRO CAMARAS, TRACTO DE SALIDA; C:

MoDo B; D: DOPPLER COLOR; E: RECONSTRUCCION 3D DOPPLER COLOR

La incidencia de la forma clasica es de 0,9-4,9/10.000 recién nacidos
vivos,? representa cerca del 35% de las cardiopatias congénitas
diagnosticadas en el antenatal® y entre un 5y un 25 % de las cardiopatias
congénitas criticas.™ La forma con atresia pulmonar tiene una incidencia

de 0,07 por 1.000 nacidos vivos y el 20 % de todos los casos de TF.

Alteraciones genéticas: anomalias cromosomicas (trisomia 21,18,13...),
microdelecion (22q11..), sindromes monogénicos y poligénicos entre otros,
en especial sindrome de Goldenhar, sindrome de Alagille, VACTERL,
CHARGE, entre otros.

Malformaciones cardiacas asociadas: frecuentemente asociacion a
anomalias de arco aortico, en especial en casos asociados a microdelecion
22q11. Asociacion a comunicantes aorto pulmonares (MAPCA) en casos de

Fallot de tipo atresia pulmonar con CIV.

Malformaciones extra-cardiacas: anomalias extracardiacas de acuerdo

a anomalias cromosomicas/sindromes genéticos asociados.

Diagnostico: levorrotacion, CIV perimembranosa, aorta cabalgando el
septum, distintos grupos de afeccion de valvula pulmonar. Hipertrofia de

ventriculo derecho usualmente de aparicion posnatal. Clasicamente, el
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diagnostico antenatal se ha basado en la evaluacion de cuatro camaras y
de los tractos de salida. La correlacion entre la sospecha diagnostica

prenatal y la ecocardiografia posnatal es cercana a un 100 %.
La ecocardiografia fetal se observa:

Eje cardiaco anormal: es el primer hecho que llama la atencion al
estudiar el corazon fetal en estos casos, se observa un eje cardiaco

aumentado con un angulo cercano a los 90 grados (FIGURA 22).

Corte de cuatro camaras: en la mayoria de los casos es normal (FIGURA
22). Cuando se angula el transductor hacia los tractos de salida (cinco
camaras) aparece la CIV, el grado de cabalgamiento de la aorta, la
dimension del anillo de esta y la observacion de la direccion del shunt,
que si la estenosis es acentuada es de derecha a izquierda, tipico de esta

malformacion cardiaca.

Vision de tres vasos-traquea: con esta se evalua la desproporcion de las
dos arterias y la direccion del flujo de la arteria pulmonar (FiGura 23),
reverso en los casos de dependencia ductal (FiGura 23). El istmo aortico
suele ser de mayor tamarnio que el ductus arterioso™ y la aorta asemeja

un signo de interrogacion."®
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FIGURA 23. TETRALOGIA DE FALLOT CLASICA. TRES VASOS. A: MODO B; B: DOPPLER COLOR, TRACTO DE

SALIDA DERECHO; C: MODO B; D: DOPPLER COLOR; E: DOPPLER ESPECTRAL

Eje largo: permite evaluar la CIV subaortica con el correspondiente
cabalgamiento, el anillo aortico, usualmente dilatado y la parte proximal
de la aorta ascendente (FiGura 22). En la gran mayoria de los casos, la
valvula aortica tiene una funcion normal, a pesar de estar dilatada. En
relacion con los flujos, es facil advertir su direccion a traves de la CIV en

este corte.

Eje corto alto: de gran utilidad puesto que se puede observar el lumen
del tracto de salida del ventriculo derecho (TSVD) caracterizando la ClIV, la
anatomia infundibular, el grado de estenosis de la valvula, la que puede
tener tres velos, ser bicuspide o monocuspide, tronco pulmonar y ramas
(Ficura 23). Es factible evaluar los flujos sanguineos en la CIV, en todo el
TSVD (Ficura 23) v la arteria pulmonar con la convergencia de las ramas

pulmonares izquierdas y derechas.

En la variante de Fallot con atresia pulmonar, los hallazgos en el feto
son similares a las encontrados en la TF clasica, la diferencia esta en que
no se encuentra la valvula pulmonar y que el tronco de la arteria
pulmonar puede ser hipoplasico o estar ausente (FIGURA 24). Las ramas
pulmonares pueden ser dificiles de identificar, como de existir, se llenan

desde el ductus arterioso, una forma de ubicarlas es por continuidad con
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el ductus. Es posible identificar a las colaterales emergiendo desde la
aorta descendente, dependiendo del tamano y la experiencia del operador

y del equipo (FIGURA 24).

X
m
]

FIGURA 24. TETRALOGIA DE FALLOT CON ATRESIA PULMONAR. A: ESQUEMA, TRES VASOS; B: MoDo B; C:

DOPPLER COLOR, FLUJO RETROGRADO EN ARTERIA PULMONAR

En los casos de TF con agenesia de velos, el diagnostico es mas facil que
el diagnostico de la TF clasica. En el corte de cuatro camaras se detecta la
dilatacion del ventriculo derecho (Ficura 22) y se confirma con los cortes de
los tractos de salida en donde se encuentra la dilatacion de la arteria
pulmonar y de las ramas pulmonares que en [0S que son graves pueden
llegar a tener aspecto de aneurismas (FiGura 25). En los cortes de los
tractos de salida no se encuentran los velos pulmonares o solo existe un
rudimento que crea estenosis e insuficiencia pulmonar acentuada que es
detectada en la evaluacion con Doppler convencional y color (FIGUra 25). En
la mayoria de los casos no hay ductus arterioso, en aquellos en que existe,
la dilatacion pulmonar no es tan acentuada. Se asocia a arco aortico
derecho. En los casos con arterias aneurismaticas puede ser necesario
hacer un diagnostico diferencial con quistes bronquiales, lo que se realiza
con Doppler convencional y a color.
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FIGURA 25. TETRALOGIA DE FALLOT CON AGENESIA DE VELOS PULMONARTES. A: ESQUEMA, TRACTO DE

SALIDA DERECHO; B: MODO B, DOPPLER COLOR; C: SISTOLE; D: DIASTOLE

Cirugia y manejo: requiere uso de prostaglandinas de acuerdo a ductus

dependencia. Paliativa: Blalock Taussig. Correctiva: 3-6 meses posnatal.

Pronostico: sin intervencion >50% de pacientes fallecen en los
primeros anos de vida. Sobrevida global en pacientes con correccion
quirdrgica a los 10 anos +/- 95 %, siendo 90 % a los 25 anos. Cerca del 20 %

requiere re-intervencion.
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Sindrome de hipoplasia ventricular izquierda

El sindrome de hipoplasia de ventriculo izquierdo (SHVI) es un espectro
de cardiopatias congenitas caracterizado por grados variables de
subdesarrollo ventricular, incluyendo la valvula mitral, el ventriculo
izquierdo (VI), la valvula aortica, la aorta ascendente y el cayado aortico
(FIGURA 26).
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FIGURA 26. SINDROME DE HIPOPLASIA VENTRICULAR IZQUIERDA. A: ESQUEMA; B: IMAGEN DE CUATRO

CAMARAS; C: TRES VASOS DOPPLER COLOR; D: DOPPLER ESPECTRAL DE VENAS PUMONARES

Es infrecuente, con una incidencia de alrededor de 0,15-0,25 por cada
1.000 recién nacidos vivos. Representa el 2-4 % del total de las cardiopatias

congénitas."e
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Alteraciones genéticas: asociaciones genéticas y cromosomicas en mas
de un 15% de los casos, incluyendo monosomia X (sindrome de Turner),
trisomias 13 y 18, delecion 11q (sindrome de Jacobsen), sindrome de Holt-

Oram y sindrome de Rubinstein-Taybi.

Malformaciones cardiacas asociadas: alta incidencia y asociacion a
anomalias cardiacas estructurales, haciendo parte de varias cardiopatias
complejas, una mas frecuente asociacion a anomalias conotruncales y del

arco aortico.

Malformaciones extra-cardiacas: gastrointestinales, urinarias vy

vertebrales en un 15-20 % de los casos.

Diagnostico: en cuatro camaras, ausencia de VI, con flujo univentricular
al Doppler color (FiGura 26). En tractos de salida hay escaso o nulo
desarrollo del corazon izquierdo y de la arteria aorta (FiGura 26). En el
plano de los tres vasos y traquea, se observa una arteria aorta de menor
tamano con flujo retrogrado, una arteria de gran tamano con flujo
anterogrado (FIGura 26). Venas pulmonares con flujo reverso en
contraccion auricular en casos con foramen oval restrictivo (FIGURA 26). El

arco aortico esta hipoplasico y con flujo retrogrado en estadios avanzados.

Cirugia v manejo: operacion de Norwood, seguido de operacion de

Glenny Fontan.

Pronostico: dependera si es aislado o asociado a anomalias
cromosomicas/genéticas y/o anomalias intra- y extracardiacas asociadas.

En casos que llegan a cirugia la sobrevida es de 50 a 90 %.

Riesgo de recurrencia: el riesgo de recurrencia en futuros embarazos es
del 2-4 %, y de hasta 25 % cuando existen mas de dos ninos afectados en

una misma familia.
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Estenosis aortica critica

La estenosis aortica (EA) es una lesion con un rango de afectacion vy
espectro clinico variable de acuerdo al grado de estenosis. Este puede ir
desde una valvula aortica bicuspide con funcion ventricular normal hasta
una estenosis severa con disfuncion del ventriculo izquierdo y con
evolucion a sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico (SVIH).M™ La
incidencia es de 1 de cada 7.000 recien nacidos. 3 % de las cardiopatias

congénitas. "

Alteraciones genéticas: diferentes formas de herencia autosomica
dominante y recesiva, como la asociacion a monosomia X y el sindrome de

Jacobsen
Malformaciones cardiacas asociadas: coartacion de aorta.

Malformaciones extra-cardiacas: baja, malformaciones del sistema

nervioso central.

Diagnostico: las manifestaciones clinicas y ecograficas dependen del

grado de obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo.

En casos leves el plano de cuatro camaras es normal y a nivel del istmo
aortico el flujo es anterogrado. El diagnostico suele realizarse por la
presencia de aliasing mediante Doppler color, el Doppler pulsado se

observa velocidad sistolica de mas de 120 cm/s.

La EA moderada se observa en el corte de cuatro camaras, el VI puede
presentar un aumento de tamano, una funcion ventricular conservada y
difiere en el grado de obstruccion y en la velocidad del flujo transvalvular,
el cual es mayor que en la EA leve. La valvula aortica esta ecogenica y
engrosada (FIGURA 27). Aorta dilatada a nivel postvalvular. En tres vasos es

posible observar la dilatacion de aorta post-estenosis, y con Doppler color
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se observa aliasing (Ficura 28). El flujo a nivel del istmo aodrtico sigue

siendo anterogrado.

FIGURA 27. ESTENOSIS AORTICA. TRACTO DE SALIDA IZQUIERDO. A: MODO B; B: DOPPLER COLOR; C:

DOPPLER ESPECTRAL, TRES VASOS; D: MODO B; E, DOPPLER COLOR
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FIGURA 28. ESTENOSIS AORTICA CRITICA, CUATRO CAMARAS. A: MODO B; B: DOPPLER COLOR CON
INSUFICIENCIA MITRAL, TRACTO DE SALIDA 1ZQUIERDO; C: MODO B; D: DOPPLER COLOR; E: DOPPLER

ESPECTRAL; F: FORAMEN OVALE DOPPLER COLOR, FLUJO REVERSO; G: TRES VASOS, DOPPLER COLOR

La EA severa/critica suele evolucionar intraltero a un SVIH.1"&%20 |
corte de cuatro camaras esta alterado. La obstruccion progresiva del
ventriculo izquierdo llevara a la una isquemia miocardica llevando a la
dilatacion y disfuncion del ventriculo izquierdo con hiperecogenicidad de
la superficie endocardica o fibroelastosis endocardica™” (Ficura 28). Es
frecuente la insuficiencia mitral secundaria (Ficura 28), con dilatacion de la
auricula izquierda y de cardiomegalia (Ficura 28). El aumento de volumeny
presion en la auricula izquierda puede invertir el shunt interauricular
(FIGURA 28).
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A nivel del tracto de salida, se observa una zona ecogenica y engrosada
a nivel valvular (Ficura 28). Disminucion del flujo aortico que en casos

Severos puede estar ausente.

A nivel del corte de tres vasos-traguea habra desproporcion con
aumento de la arteria pulmonar (FIGURA 28). En casos severos el flujo

aortico puede ser retrogrado.

Cirugia v manejo: en casos leves y moderados control evolutivo, v

cirugia con balon. En casos severos, valvuloplastia percutanea fetal.

Pronostico: casos severos mortalidad alta. Pacientes con valvuloplastia.

Coartacion de aorta

La coartacion de la aorta es una cardiopatia congenita caracterizada por
un estrechamiento de la luz de la arteria aorta que ocasiona una
obstruccion al flujo sanguineo y va acompanada de hipoplasia del arco

aortico en grado variable (Ficura 29).1722

Tiene una incidencia de 1/1.600, y representa entre el 6-8 % de las

cardiopatias severas al momento del nacimiento.(?
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FIGURA 29. COARTACION DE ARTERIA AORTA. A: ESQUEMA, IMAGEN DE CUATRO CAMARAS; B: MoDo B; C:
DOPPLER COLOR; D: TRES VASOS DOPPLER COLOR FLUJO REVERSO EN AORTA, ARCO AORTICO; E: MoDO B;

F: RECONSTRUCCION 3D DOPPLER COLOR

Alteraciones genéticas: 15-30 % de los casos puede identificarse una

anomalia genética (monosomia X, trisomia 21, 18, y microdelecion 22q11).

Malformaciones cardiacas asociadas: 50 % de los casos, mas
frecuentes, la valvula aortica bicuspide y defectos del septo
interventricular perimembranosa, o muscular. Menos frecuente, estenosis

aortica y estenosis mitral, sindrome de Shone.

Malformaciones extra-cardiacas: 30 % principalmente genitourinarias,

del sistema nervioso central y sistema esquelético.

Diagnostico: asimetria de cavidades cardiacas y grandes vasos
(dominancia derecha), es un signo guia para la sospecha de coartacion en
el feto (Ficura 29)."2) La desproporcion objetivarse utilizando Z-scores.2*
26) | 3 sensibilidad global de la asimetria ventricular (FiGura 29) es de 62-
78 % y especificidad en 57-62 %."7"?%) |3 asimetria de los grandes vasos
(FIcUrA 29) tiene mejor sensibilidad 85-88 % vy especificidad 62-76 %, que la
asimetria ventricular.(2212%.%30,%6.19) | o5 puntos de corte mas usados son 1,6
a nivel valvular™ 16 en la ratio entre el tronco de la arteria
pulmonar/aorta ascendente medido en el corte de tres vasos-traquea y 1,4

en la ratio ductus arterioso-istmo aortico, 122 131,132,516, 20)
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La valoracion del arco aortico (FIGura 29) v en el corte de tres vasos-
traquea (FIGURA 29) es necesaria para la evaluacion de los fetos con

sospecha de coartacion de la aorta.

La hipoplasia del arco transverso y del istmo aortico, asi como la
valoracion morfologica del arco aortico son los parametros diagnosticos
con mayor sensibilidad y especificidad para el diagnostico prenatal de
coartacion de la aorta. 1% 133 2, 9%) Aqi |3 presencia de un arco aortico
hipoplasico y/o un istmo aortico con un Z-score <-2 presenta una
sensibilidad de alrededor de 90 % con especificidad de 87 % para la

deteccion prenatal de coartacion de la aorta. 12133134

La evaluacion del arco aortico mediante Doppler color delimita el lumen
del arco y permite identificar zonas de estrechamiento."?*™3) También
puede observarse flujo reverso en el arco aortico, y observable tambien en
el corte de tres vasos-traquea, con alta especificidad (85-100 %), pero baja

sensibilidad (2-14 %) en el diagnostico de coartacion.

Existen varios modelos multiparamétricos que han intentado mejorar la
sensibilidad diagnostica de coartacion de la aorta en vida prenatal 1328

Estos modelos multiparameétricos tienen sensibilidades de hasta 96 %.

Cirugia v manejo: ductus dependiente, interrupcion en centro que
cuente con prostaglandinas y cardiologo intervencionista. Casos leves,
observacion, casos severos, cirugia en primera semana de vida, consiste en
reseccion del segmento de la coartacion realizando una anastomosis

termino-terminal o término-lateral.

Pronostico: cuando es aislada, es de buen pronostico con supervivencia

a los 10 y 50 anos de la cirugia, entre el 91-95 % y el 81 %, respectivamente.
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Transposicion de grandes arterias

La transposicion de las grandes arterias (TGA) corresponde a la
emergencia de la aorta desde el ventriculo morfologicamente derecho y de
la arteria pulmonar del ventriculo morfologicamente izquierdo, en un

escenario de conexiones auriculoventriculares concordantes (FIGUrRa 30).

La TGA tiene una incidencia de 1 de cada 3000-5000 RN vivos, v

corresponde al 5 a7 % de los RN con CC[13%%40)

FIGURA 30. TRANSPOSICION DE LAS GRANDES ARTERIAS. A: ESQUEMA; B: TRACTOS DE SALIDA IZQUIERDO; C:
IMAGEN DE TRES VASOS, FALTA UN VASO; TRACTOS DE SALIDA VASOS EN PARALELO; D: MoDO B; E:

DOPPLER COLOR; F: RECONSTRUCCION 3D DOPPLER COLOR

Alteraciones genéticas: infrecuentes.
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Malformaciones cardiacas asociadas: ausencia de ductus arterioso en
50 % de los casos. Tambiéen interrupcion de arco aortico y arco aortico

derecho.
Malformaciones extra-cardiacas: infrecuentes.

Diagnostico: cuatro camaras habitualmente normal. Cinco camaras vy
tracto de salida izquierdo, vaso que emerge del ventriculo izquierdo no va
a la derecha y se ramifica a corta distancia de su valvula (Ficura 30). Tracto
de salida derecho y tres vasos: vaso que emerge del ventriculo anterior
(ventriculo derecho) de curso recto sin ramificacion (Ficura 30). Vision de
tres vasos-traquea: dos vasos en vez de tres (arco aortico y vena cava

superior derecha) (FIGura 30).

Cirugia vy manejo: ductus dependiente, interrupcion en centro que
cuente con prostaglandinas y cardiologo intervencionista. Cirugia de
Switch, mover a posicion normal aorta y pulmonar, en primera semana de

vida.

Pronostico: mas de 90 % de supervivencia largo plazo. El diagnostico
prenatal de TGA reduce la mortalidad global en 13 %, comparado con los

casos sin diagnostico prenatal.

Otras malformaciones frecuentes

Este grupo de malformaciones, que no son ductus dependientes,
algunas requieren cirugia (NO urgente), y representan mas del 50 % de las

malformaciones cardiacas.
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Comunicacion interauricular

Los defectos del tabique interauricular correspode a una falla del cierre
del septum inter-auricular. En el feto pueden ser dificiles de diferenciar de
la comunicacion creada por el foramen oval. Se ubican en diferentes
segmentos del septum, pueden ser Gnicas o multiples (septum
interauricular  fenestrado) (Ficura  31).%%"  No tienen repercusion
hemodinamica durante la vida fetal. Son asintomaticos en los primeros

anos de vida post-natal. Se pueden asociar a otras malformaciones.

El diagnostico en la vida fetal es infrecuente. Se encuentra en 5 a 10 de

cada 1.000 recien nacidos, con una mayor frecuencia en mujeres.

Serum Prirnum
Sern venaso infeiar

Seng conorerio
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FIGURA 31. COMUNICACION INTERAURICULAR. A: CLASIFICACION; B: CIA SEPTUM SECUNDUM, CON FLUJO

RETROGRADO; C: CIA SEPTUM PRIMUM

Alteraciones genéticas: anomalias cromosomicas en 5 a 15%, en
especial CIA septum primum. Se encuentra asociado hasta en 25 % de [os

casos a sindromes como Holt-Oram, Ellis van Creveld, Noonan.

Malformaciones cardiacas y extra-cardiacas asociadas: baja incidencia

excepto CIA septum primum.

Diagnostico: defecto del septum inter-auricular en modo By Doppler
color en diferentes proyecciones ecograficas. En la vida intrauterina las CIA
septum primum son las mas frecuentes, las septum no son diagnosticadas
(FIGURA 31).

Cirugia y manejo: después del nacimiento la mayoria de los ninos son
asintomaticos. El tratamiento consiste en el cierre de la comunicacion, se
realiza en forma electiva en los casos asintomaticos, entre los 4-5 anos de

edad.[2

Pronostico: los defectos septales auriculares no tienen impacto en la
vida prenatal. La tasa de mortalidad quirtrgica es menos del 1%. Buen

pronostico en ausencia de enfermedades cromosomicas o sindromes.
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Comunicacion interventricular

El defecto septal ventricular (DSV) o comunicacion interventricular (CIV)
es una malformacion congénita en el desarrollo del septum
interventricular que crea una comunicacion entre los dos ventriculos. El
tamano puede variar desde defectos pequenos hasta defectos grandes, a
veces involucrando mas de un tercio del septum (FiGura 32). Los defectos
pueden ser aislados o multiples y usualmente se asocian a otras
malformaciones cardiacas."* ™ Los DSV se asocian con otras cardiopatias
como tetralogia de Fallot con atresia, estenosis pulmonar, transposicion de
las grandes arterias, atresia tricuspide y mitral, doble tracto de salida del

ventriculo derecho y heterotaxia.

Es defecto cardiaco mas comun, representando el 3 % de todos los
defectos cardiacos estructurales. Ocurre en un 50 % de todos los ninos con

cardiopatia congenita y se presenta aislada en alrededor de un 20 %.

FEFRI MEMBRARNCES,

CAMGARA DE ENTRADA
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FIGURA 32. COMUNICACION INTERVENTRICULAR. A: CLASIFICACION; B: CIV MUSCULAR DE LA PUNTA,
VISUALIZADA EN 3D; C: CIV PERIMEMBRANOSA; D: CIV DOBLE EN EJE CORTO; E: CIV PERIMEMBRANOSA EN

TETRALOGIA DE FALLOT

Alteraciones genéticas: anomalias cromosomicas (trisomia 21,18,13...),
microdeleciones (22q11..), sindromes monogénicos vy poligénicos entre
otros, en especial en defectos de tipo perimembranoso e infundibulares.

Muy baja asociacion en caso de defectos musculares y/o apicales.

Malformaciones cardiacas asociadas: alta incidencia y asociacion a
anomalias cardiacas estructurales, haciendo parte de varias cardiopatias
complejas, mas frecuente asociacion a anomalias conotruncales y de arco

aortico.

Malformaciones extra-cardiacas: <5 % de asociacion a anomalias
extracardiacas si defecto aislado. Aumento significativo a anomalias

extracardiacas si asociacion genética.
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Diagnostico: defecto del septum interventricular en modo By Doppler
color en diferentes proyecciones ecograficas (FIGura 32). De acuerdo a su
ubicacion pueden clasificarse como musculares, perimembranosas e

infundibulares.

Cirugia v manejo: defectos grandes con riesgo de hiperflujo pulmonar,

defectos de entrada e infundibulares requieren correccion quirtrgica.?

Pronostico: dependera si aislado o asociado a anomalias
cromosomicas/genéticas y/o anomalias intra y extra cardiacas asociadas.
En casos aislados se ha reportado muy buen pronostico, con altas tasas de

cierre espontaneo en defectos < 3 mm (alrededor 35-50 %).

Canal atrioventricular

El canal atrioventricular (AV) o defecto atrioventricular consiste en un
grado variable de alteracion, en la fusion de los cojinetes sub-
endocardicos™® y que se expresa como fusion parcial de las valvulas
auriculoventriculares asociada a comunicacion interauricular (CIA) del
septum primum, en las formas incompletas (FiGura 33). Hasta una fusion
completa de las valvulas AV con comunicacion interventricular (CIV)

perimembranosa de extension variable en las formas completas (FIGUrA 33).

La incidencia del canal AV es de 0,19 por 1.000 nacidos vivos,

aproximadamente 1 en 5.000 RN vivos.
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Sapdum Primum

FIGURA 33. CANAL AURICULOVENTRICULAR. A: INCOMPLETO; B: COMPLETO; C: INCOMPLETO MODO B,
CANAL ATRIOVENTRICULAR COMPLETO; D: MODO B; E: DOPPLER COLOR; F: RECONSTRUCCION 3D DOPPLER

COLOR; G:INSUFICIENCIA DE LA VALVULA ATRIOVENTRICULAR UNICA
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Alteraciones genéticas: trisomia 21,746 14718, 13) sindrome de Holt-Oram,
sindrome de DiGeorge, sindrome de Ellis-van Creveld, Smith-Lemli-Opitz,
CHARGE.

Malformaciones cardiacas asociadas: bloqueo auriculoventricular,
miocardiopatias, comunicacion interauricular, transposicion de grandes
arterias, tetralogia de Fallot, doble salida del ventriculo derecho,
heterotaxia, coartacion de la aorta, comunicaciones interventriculares

multiples.

Malformaciones extra-cardiacas: sindromes cardioesplénicos 25-50 %.

Otros sindromes y displasias esqueléticas.

Diagnostico: comunicacion interauricular tipo ostium  primum,
comunicacion interventricular de la camara de entrada, defectos en las
valvulas auriculoventriculares (Ficura 33) % tracto de salida del ventriculo

izquierdo elongado.

Cirugia: correctiva, defecto del septum auriculoventricular completo
(DSAVC) 3-6 meses de vida. Parcial 2-6 afios de edad."™

Pronostico: mortalidad quirGrgica 3-10 %. Defectos residuales

posquirurgicos inmediatos y posteriores frecuentes.

Conclusiones

Desde el punto de vista clinico las preguntas mas importantes son: ;cual
es el pronostico de la lesion? y ,;requiere un tratamiento neonatal
inmediato? La respuesta a estas preguntas depende de si el corazon esta
normalmente desarrollado y si no es asi, ;cuan comprometido esta el flujo
pulmonar o sistemico? Por este motivo, en el examen del corazon fetal la

vision detallada de las cuatro camaras es necesaria, pero la visualizacion
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de los grandes vasos es imprescindible en la evaluacion antenatal del

corazon fetal.

Por otra parte, la evaluacion de la translucencia nucal entre las 11y 14
semanas ha demostrado ser capaz de identificar hasta un 36 % de las
cardiopatias mayores.®>%9 L3 asociacion de la velocimetria Doppler del
ductus venoso e insuficiencia tricuspidea, ha permitido, en recientes
comunicaciones, mejorar esta sensibilidad hasta un 55 %.%* ' Varios
estudios han demostrado que es posible hacer, en poblacion general,
tamizaje de cardiopatias en el examen de 11 a 14 semanas utilizando el
mismo esquema del segundo trimestre con la visualizacion de cuatro
camaras y tractos de salida, la mayoria de ellos con sensibilidades por

sobre un 50 %.5%58)

En un futuro inmediato, que vya esta aqui, el diagnostico de CC
univentriculares se trasladara al primer trimestre,® con alta resolucion o
mediante el analisis remoto por un especialista altamente entrenado en
ecocardiografia fetal, off line, del volumen de informacion capturado por
un medico obstetra ginecologo general. EL analisis de este volumen de
informacion esta disponible en un numero creciente de maquinas de
ultrasonido de tres dimensiones y permite en mas de un 97 % de los casos
examinados la visualizacion adecuada de todas las estructuras del corazon
fetal.?3# %8 Finalmente, otras técnicas de imagen, asi como las de biologia
molecular posibilitaran diagnosticos mas precoces y Pprecisos que
permitiran tratar en mejor forma a los pacientes no nacidos, portadores de

cardiopatias congenitas.
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