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Il INTRODUCCION

El corazon fetal es el 6rgano vital que mas problemas diagnésticos plantea en la medicina
materno fetal, son los defectos congénitos graves mas frecuentes y una de las tres
principales causas de mortalidad prenatal y neonatal. Son defectos estructurales del
corazén producidos durante el desarrollo embrionario y fetal que pueden ocasionar
profundas alteraciones fisiolégicas en la dinamica de la circulacion sanguinea.

La mayoria de las malformaciones cardiacas observadas en el recién nacido pueden
detectarse en el periodo prenatal, esto brinda a los padres la oportunidad de obtener
informacioén en cuanto al prondstico y opciones de tratamiento y con esta informacion
tomar decisiones y planear las necesidades especificas al momento del nacimiento es
decir recibir atencidén en un tercer nivel donde el manejo pueda ser multidisciplinario por
parte de especialistas en medicina materno-fetal, cardidlogos pediatras, genetistas vy

neonatodlogos y con ello mejorar el resultado perinatal.
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V RESUMEN

Objetivo: Conocer la incidencia de cardiopatias congénitas estructurales diagnosticadas
en el Servicio de Medicina Materno Fetal del Centro Médico Nacional 20 de Noviembre,
los factores de riesgo asociados, los tipos de cardiopatias mas frecuentes y el desenlace
del embarazo.

Material y métodos: Se realiz6 un estudio descriptivo, transversal, observacional,
retrospectivo de pacientes a quienes se les realizo diagndstico prenatal mediante
ultrasonografia de cardiopatias congénitas estructurales en el Servicio de Medicina
Materno Fetal del Centro Médico Nacional 20 de Noviembre de Marzo del 2013 a
Marzo del 2018.

Resultados: Se analizaron 49 pacientes, la incidencia fue de 3%, la edad mas frecuente
fue de 33 anos, los factores de riesgo relacionados con mayor frecuencia en el desarrollo
de cardiopatias fue el antecedente familiar de primer grado, la diabetes gestacional y
pregestacional y la obesidad, la cardiopatia mas frecuente fue la comunicacién
interventricular, el sindrome cromosomico con mayor frecuencia fue la trisomia 21, las
perdidas de la gestacion fue en el 20% del total de las pacientes y la via mas frecuente de
nacimiento fue la cesarea.

Conclusiones: Es importante realizar el diagnostico prenatal por la informaciéon que nos
aporta y la posibilidad de realizar intervenciones que mejoren el pronostico y la
morbimortalidad perinatal.

Palabras clave: Embarazo, diagnostico ultrasonografico, cardiopatias congénitas

estructurales.



VI ABSTRACT

Objective: To determine the incidence of structural congenital heart diseases diagnosed
in the Maternal Fetal Medicine Service of the National Medical Center November 20, the
associated risk factors, the most frequent types of heart disease and the outcome of
pregnancy.

Material and methods: A descriptive, cross-sectional, observational, retrospective study
of patients who underwent prenatal diagnosis by ultrasonography of structural congenital
heart diseases in the Maternal Fetal Medicine Service of the National Medical Center,
November 20 from March 2013 to March. of 2018.

Results: 49 patients were analyzed, the incidence was 3%, the most frequent age was 33
years, the risk factors most frequently related to the development of heart disease were
the first degree family history, gestational and pregestational diabetes and obesity, the
most common heart disease was ventricular septal defect, the most frequent chromosomal
syndrome was trisomy 21, pregnancy losses were in 20% of all patients and the most
frequent way of birth was cesarean section.

Conclusions: It is important to perform the prenatal diagnosis because of the information
it provides and the possibility of carrying out interventions that improve the prognosis and
perinatal morbidity and mortality.

Key words: Pregnancy, ultrasonographic diagnosis, structural congenital

cardiopathies
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VIl ANTECEDENTES
1. GENERALIDADES

La ecografia fetal se ha utilizado desde 1970 y en la actualidad, gracias a los avances en
la tecnologia ecografica, hasta el 95% de las cardiopatias congénitas principales pueden

detectarse en la etapa prenatal mediante ecocardiografia fetal detallada.’

Las cardiopatias congénitas son el principal factor que contribuye a la mortalidad de los

lactantes relacionada con malformaciones congénitas.?

Alrededor de 18 de 10.000 nacidos vivos tienen cardiopatias congénitas criticas, que se
definen como defectos que requieren cirugia o intervencion con catéter en el primer ano

de vida.?

Los prondsticos son muy variables en funcion de la lesion y de las enfermedades
concurrentes. Por ejemplo, la supervivencia de la comunicacion interventricular aislada es
cercana al 100%, pero la del sindrome de corazén izquierdo hipoplasico con sindrome de

Turner es menor del 10% .*

Otras enfermedades cardiovasculares fetales son las arritmias fetales, la disfuncion
cardiaca y la insuficiencia cardiaca de alto gasto, los derrames pericardicos y las masas
cardiacas y extracardiacas en este caso solo se realizo la revisibn de cardiopatias
estructurales que es el tema de interés a estudiar. El diagnéstico prenatal de cardiopatias
congénitas proporciona muchos beneficios potenciales a la familia y al feto. Entre ellos la
preparacion emocional, el tratamiento fetal cuando esté indicado y la eleccion del hospital
que proporcionara la asistencia e intervencion pre y posnatales ademas se asocia con un

mejor estado prequirtirgico del lactante asi como con una morbilidad y mortalidad.®

En una revision sistematica y metanalisis de 2015 de ocho estudios sobre el efecto del
diagnostico prenatal cardiopatias congénitas sobre la mortalidad neonatal, el diagndstico
prenatal redujo la mortalidad antes de la cirugia cardiaca planificada en comparacion con
el diagnostico postnatal (odds ratio agrupado 0,26; IC del 95%: 0,08 -0.84; 1 muerte / 207

diagndsticos prenatales versus 31 muertes / 821 diagnésticos postnatales).®

Ademas se ha asociado con una reduccidn de la morbilidad neonatal por acidosis severa

debido a que los recién nacidos con defectos cardiacos que requieren que se mantenga
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permeable el conducto arterioso para el flujo sanguineo sistémico o pulmonar pueden
beneficiarse mediante la intervencién posnatal temprana con el uso de prostaglandina E1
para prevenir su cierre y gracias a la disponibilidad de algunos procedimientos que
mejoran el pronostico como son la intervencién transcatéter, la septostomia auricular con
balén, la valvuloplastia con baldn, el bloqueo cardiaco completo poco después del
nacimiento permite una estabilizacion rapida de la circulacién posnatal y por lo tanto,

puede mejorar el resultado perinatal.’

2. CIRCULACION CARDIACA FETAL Y POSTNATAL

A diferencia del corazén posnatal, en el que el flujo sanguineo se realiza en serie, los
gastos ventriculares fetales derecho e izquierdo son circuitos paralelos esto permite tener
una gran adaptabilidad de la circulaciéon en caso de un ventriculo disfuncional ya que es
compensada por el ventriculo sano.

Comenzando en la placenta, la sangre Ductus Arteriosus

oxigenada fetal discurre a través de la
Aorta
vena umbilical y entra en la vena cava Placenta

Agujero Ovale
inferior a través del ductus venoso

Pulmoén ——_

(primer corto circuito), esta sangre

Arteria Pulmonal
oxigenada supone alrededor del 50%

i Ductus Venosus
de la sangre que va a la auricula Pulmon
derecha la cual fluye hacia ventriculo

derecho, sin embargo la sangre rica

Rifén

\ \Izquierdo

Cordon
Umbilical

agujero oval fetal (segundo corto Vena Umbilical

en oxigeno se dirige a través del

circuito) a la auricula izquierda con Arterias

[ ] Sangre Rica en Oxigeno -
Umbilicales

. Sangre con poco Oxigeno

una saturacion de oxigeno de 35 @ g i

40%. La mayor parte del flujo Figura I Circulacion cardiaca fetal. ®

sanguineo izquierdo fetal se lleva a

cabo de este modo la sangre pasa de la

auricula izquierda a través de la valvula

mitral hacia el ventriculo izquierdo y se expulsa haciala aorta ascendente cuyo flujo
sanguineo se dirige al cerebro y a las extremidades superiores, mientras que el resto se

dirige a la porcién inferior del cuerpo fetal en adicion al flujo que proviene del conducto
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arterioso. Parte de la sangre que se dirigidé a los érganos y musculos de la cabeza, brazos
y extremidades inferiores acaba por regresar desoxigenada al corazéon a través de las
venas cavas superior e inferior mientras que otra parte vuelve a la placenta a través de la

arteria umbilical.®

La sangre desoxigenada con una concentracion menor de glucosa que vuelve a través de
las venas sistémicas fetales discurre a través de la auricula derecha, el ventriculo derecho
hacia la arteria pulmonar, y pasa principalmente por el conducto arterioso (tercer corto
circuito) para pasar a la aorta descendente. Una pequefia proporcién de sangre en la vida
fetal se dirige a las ramas de las arterias pulmonares en los pulmones y vuelve a la
auricula izquierda a través de las venas pulmonares. El 3% del gasto cardiaco irriga el
sistema arterial coronario. Esta circulacion fetal normal permite basicamente que la
sangre con un mayor contenido de oxigeno y glucosa llegue al encéfalo fetal y puede

alterarse significativamente cuando

existe una cardiopatia congénita.® A1 IR
4 j ananosco

En el parto, cuando el flujo [ sguroo "L ‘ PR — Troco pincoss
1 H ‘ :amh:‘nl:a\ : : Venas

sanguineo placentario se interrumpe, o soptum pimum res

| Auricula derecha ————7"

la sangre venosa umbilical rica en

oxigeno ya no se dirige al corazén

Vena —

cava inferior

Vena hepatica derecha o
—t

fetal como se muestra de forma

Aora descendente

simultanea, el lactante recién nacido

ha comenzado a respirar, y gran

Saturacién de oxigeno de la sangre

. Contenido alto do oxigeno

parte del flujo sanguineo de la vesw—

u Contenido bajo de oxigeno

arteria pulmonar ahora se redirige a

- Vejiga
N wrinaria
\

ombige” |

las arterias pulmonares para
perfundir los pulmones recién P
expandidos, esta sangre se oxigena kamm'.m
y vuelve a la auricula izquierda a
través de las venas pulmonares. Figura II. Circulacién cardiaca posnatal. ®

Durante esta transicion, el conducto

arterioso se cierray, en la mayoria

de los lactantes, el agujero oval también se cierra, por lo tanto el flujo sanguineo al de
lado izquierdo del corazon y llega a través de las venas pulmonares. Si no se produce el

cierre del agujero oval o del conducto arterioso, estas estructuras quedan permeables;
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estos defectos se consideran cardiopatias congénitas llamados agujero oval permeable y

conducto arterioso persistente . 8
3. EXPLORACION CARDIACA BASICA AMPLIADA

El examen de ultrasonido obstétrico basico ampliado incluye la evaluacién de las cuatro
camaras Yy los tractos de salida del corazén fetal este examen es recomendado en las
guias de practica para el cribado ultrasonografico del corazén fetal de la Sociedad
Internacional de Ultrasonido en Obstetricia y Ginecologia, el Instituto Americano de
Ultrasonido en Medicina el Colegio Americano de Obstetras y Ginecélogos y el American

Colegio de Radiologia.’ ™"

Se ha visto que la inclusion de vistas de los tractos de salida aumenta la probabilidad de
identificar anomalias conotruncales tales como la tetralogia de Fallot, la transposicién de
las grandes arterias, el doble tracto de salida del ventriculo derecho y el tronco arterioso.
Un metaanalisis que evalud el rendimiento de diferentes protocolos ecograficos fetales
para el diagndstico de cardiopatias estructurales encontrando que la inclusion de los
tractos de salida en el examen basico aumentd significativamente las tasas de deteccion
de enfermedad cardiaca estructurales con una sensibilidad del 65% al 90% (cuatro
camaras con tractos de salida y tres vasos traquea) versus el 52% con la vista de cuatro
camaras sola.™

Las imagenes cardiacas fetales siempre se deben de realizar con un transductor de alta
frecuencia para maximizar la resolucion de la imagen, y a la velocidad de fotogramas mas
alta posible, debido al movimiento rapido del corazén, que normalmente late de 120 a 160
latidos por minuto.™

La vista estandar de cuatro camaras se puede obtener en 95% a 98% de los embarazos
en el segundo trimestre. La evaluacion formal del ritmo y la funcion cardiaca no son parte

de una evaluacién cardiaca fetal basica. ™
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3.1 PRIMER TRIMESTRE

Esta descrito que el corazon fetal se puede ser evaluado estructuralmente desde las 11
semanas de gestacion. En una revisién sistematica 10 estudios que se llevo a cabo en el
afo 2006 de la exactitud del examen de ultrasonido del primer trimestre para detectar
cardiopatias congénitas mayores usando transductores de ultrasonido transabdominal o
transvaginal o una combinacion de ambos métodos la sensibilidad y especificidad
agrupadas fueron 85% (IC 95% 78-90) y 99% (IC 95% 98-100), respectivamente.’

En un estudio realizado en mujeres en quienes se realizd una biopsia de vellosidades
coriales entre las 11 y las 13 semanas de gestacion, los autores describieron una
precision del 93,1% en la identificacion de cardiopatia congénita utilizando un transductor

lineal de alta frecuencia. '®

En otro estudio con mujeres de alto riesgo en el que se us6 una combinacion de ecografia
transabdominal y transvaginal, los autores describieron una sensibilidad del 70% y una
especificidad del 98% en la identificacion de cardiopatia congénita antes de las 16

semanas de gestacion."”

En el primer trimestre de la gestacién en el plano de cuatro camaras con ayuda del
Doppler color se puede delimitar el flujo entre ambos ventriculos y demostrar la integridad
del tabique, se puede estimar el tamafio ventricular y realizar la proyeccion de los tractos
de salida del ventriculos, en la proyeccidén de tres vasos se puede delimitar las grandes
arterias y la confluencia del conducto arterioso y el cayado aértico conocido como el signo
de la Vy con la evaluacién mediante Doppler color y espectral también puede ayudar a
identificar regurgitacion valvular tricuspidea, ademas se puede demostrar con fiabilidad la
normalidad del situs y de las conexiones cardiacas, las conexiones auriculoventriculares,
la simetria derecha e izquierda, asi como las conexiones ventriculoarteriales y se pueden

descartar la mayoria de las principales malformaciones estructurales. ®

Se han descrito métodos para optimizar la deteccion prenatal de las cardiopatias
congénitas utilizando la evaluacion complementaria del feto al comienzo del embarazo,
incluida la evaluacion de la translucencia nucal, las ondas Doppler fetales, una arteria

subclavia derecha aberrante y el eje cardiaco. '

Cada vez hay mas evidencia que respalda la asociacion de un aumento de la

translucencia nucal entre las 11 y las 14 semanas de gestacién y un mayor riesgo de
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cardiopatias congénitas en poblaciones tanto de bajo y alto riesgo, cuanto mayor es esta
medicion, mas elevada es la prevalencia. El grupo de Nicolaides fue el primero en sugerir
su papel como marcador adicional de cardiopatias congénitas. En 1997 Hyett sugiere que
los feto euploides con translucencia nucal superior al percentil 95 el riesgo de cardiopatia

congénita es superior y directamente proporcional al grosor de la translucencia nucal.?

Las ondas andémalas del ductus incluida una onda a negativa y un aumento del indice de
pulsatilidad de las venas, se han asociado con anomalias cardiacas estructurales en fetos

euploides en el primer trimestre con una sensibilidad y especificidad del 80% y el 83%. '

Otros hallazgos durante la ecografia del primer trimestre que se asocian con cardiopatias

son las anomalias del eje cardiaco y una arteria subclavia aberrante. 2

3.2 SEGUNDO TRIMESTRE

Debido a que las cardiopatias son las malformaciones congénitas mas frecuentes, uno de
los objetivos principales de la ecografia estdandar del segundo trimestre es evaluar
estructuralmente el corazon. La edad gestacional éptima para el cribado de las anomalias
cardiacas fetales estructurales es de la semana 18 a 22 de gestacion ya que la anatomia
cardiaca fetal se puede visualizar bien en esta etapa del embarazo, se puede realizar una
exploracion anatémica fetal completa y otros estudios complementarios como son
ecocardiograma o estudios citogenéticos de manera oportuna, cabe sefialar que algunas
afecciones cardiacas fetales pueden no detectarse hasta, o pueden presentarse por
primera vez después de las 22 semanas de gestacién, ademas, a menudo no se detectan
prenatalmente pequenos defectos ventriculares o auriculares septales, lesiones valvulares
menores, conexiones venosas pulmonares anémalas parciales y anomalias de las arterias

coronarias.?®

Una de las maximas prioridades es la identificaciéon de fetos con riesgo de dependencia

ductal y de hipoxemia tras el parto. #*

Las guias para la exploracion ecografica cardiaca en el feto recomiendan la visualizacion
de la proyeccidn de cuatro camaras con inclusion de los tractos de salida cardiacos como
parte de una ecografia basica ampliada solo si era técnicamente factible . Sin embargo, la
evaluacién adicional de ambos tractos de salida ventriculares puede mejorar la tasa de

detecciéon de anomalias cardiacas hasta alrededor del 80%. %

16



La efectividad de la evaluacion cardiaca fetal rutinaria en el segundo trimestre se
describi6 en un gran estudio de deteccion selectiva realizado con mas de 30,000
embarazos en una poblacion noruega. Este estudio se efectudé en una unica institucion
donde en el 98% de los embarazos se realizaba una ecografia rutinaria de deteccion
selectiva en el segundo trimestre alrededor de las 18 semanas de gestacion, que incluia
una proyeccion de cuatro camaras con visualizacion de las grandes arterias. Mas de la
mitad 57% con malformaciones cardiacas graves se detectaron en el periodo prenatal.
Los hallazgos de este estudio subrayaron la importancia de la experiencia del ecografista

para una deteccion eficaz de las cardiopatias congénitas graves .%

3.3 EVALUACION GENERAL

La primera condicién para realizar un diagnostico ecografico certero, tanto en el
diagnostico como en la confirmacion de la normalidad consiste en obtener la mejor calidad
de imagen posible en todas y cada una de las modalidades ecograficas que empleamos

en la exploracion cardiaca modo M, modo B, Doppler pulsado y Doppler color. #’

La descripcion inicial del corazén suele incluir la evaluacion de la frecuencia cardiaca fetal,
el tamafo cardiaco, el eje y posicidbn, la anatomia auricular, las conexiones
auriculoventriculares la rotacibn y topologia ventricular, las conexiones

ventriculoarteriales asi como la descripcion de las grandes arterias.?’

3.3.1 Frecuencia cardiaca

El rango de referencia de la frecuencia cardiaca fetal durante el segundo y el tercer
trimestre suele ser de 120 a 160 latidos por minuto, con deceleraciones o aceleraciones

ocasionales y limitadas fuera de estos limites.?®

3.3.2 Tamaiio cardiaco

Las mediciones del perimetro cardiaco proporcionan una verificacion cuantitativa cuando
se sospecha una cardiomegalia la cual puede asociarse a insuficiencia cardiaca. La
cardiomegalia suele definirse como una proporcidon entre los perimetros cardiaco y

toracico mayor de 0.5 o una proporcién de las areas cardiaca y toracica mayor de 0.25.%

3.3.3 Eje y posicion cardiacos

El eje cardiaco se determina a partir de una linea trazada desde la columna hacia la pared

anterior del torax, esta linea divide el térax fetal en dos mitades iguales y el angulo que el
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tabique intraventricular forma con esta linea es el eje cardiaco. EIl corazén fetal se
localiza en el hemitorax izquierdo, con un eje cardiaco de 45 £ 20 grados. A continuacion
se muestra una tabla donde se describe la nomenclatura utilizada para la posicion y

orientacion cardiaca. *°

DEFINICION TIPOS

SITUS Posicién de las viseras y las Solitus: Aorta, estomago y bazo a la
auriculas en relacion con el izquierda, la vena cava inferior e higado a la
plano sagital de la division del derecha. En térax pulmén  derecho
organismo trilobulado, auricula derecha de morfologia

tipica. A la auricula izquierda pulmoén
bilobulado y corazén, con auricula de
morfologia izquierda

Inversus: Situaciébn en espejo con los
érganos izquierdos situados a la derecha y
viceversa

Ambiguo: Localizacién variable de los
érganos, tanto en el lado derecho como en
el izquierdo.

POSICION Lugar que ocupa el corazén en Levoposicién o levocardia: Corazén a la
el toérax, independientemente izquierda.
del situs visceral o de la
orientacion de la punta Mesocardio: Corazon en el centro del torax
cardiaca.

Dextroposicion o dextrocardia: Corazén a
la derecha del térax
ORIENTACION Es la posicion que ocupa la Levoapex: Punta cardiaca hacia Ia
punta cardiaca o apex, izquierda
independientemente del situs o
de la posicion que ocupa el Dextroapex: Punta cardiaca hacia la
corazon. derecha

Tabla I. Nomenclatura y definicion de en relacién a la posicion y orientacion visceral. '

3.3.4 Derrame pericardico

Una coleccién liquida pericardica de mas de 2 mm de grosor se considera anormal. *'

3.3.5 Auriculas

Se identifican dos auriculas de aproximadamente el mismo tamafo, con una valva del
agujero oval en la auricula izquierda, el septum primum auricular esta intacto y las venas

pulmonares entran en la auricula izquierda, el seno coronario puede visualizarse en el
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surco atrioventricular izquierdo. Una de las razones principales para analizar el aspecto

morfoldgico auricular es descartar una heterotaxia o isomerismo. *2

3.3.6 Ventriculos

Son aproximadamente del mismo tamafo, el ventriculo derecho suele ser ligeramente
mayor, sobre todo al final de la gestacion. La proporcion de tamafio normal de los

ventriculos aumenta a medida que avanza la edad gestacional '*

y la discrepancia del
tamafo ventricular puede ser una pista inicial de la presencia de anomalias cardiacas

durante la ecografia del segundo trimestre. *

3.3.7 Ventriculo izquierdo

Tiene forma coénica y se sitla detras y a la izquierda del ventriculo derecho, esta
conformado por dos musculos papilares individuales: anterolateral y posteromedial los
cuales tienen cuerdas tendinosas, que conectan con la valvula mitral. Su superficie septal

es lisa, con trabeculaciones apicales finas y sin conexién septal con la valvula mitral. *

3.3.8 Ventriculo derecho

La porcién anterior de la camara ventricular derecha morfolégica presenta una banda
moderadora cerca del vértice cardiaco, las cuerdas tendinosas se extienden desde la
valva septal de la valvula tricuspide y se insertan en los musculos papilares que se
originan de la superficie septal del ventriculo derecho. A diferencia del ventriculo izquierdo

las porciones de entrada y apical presentan numerosas trabeculaciones. **

3.3.9 Valvulas mitral y trictuspide

Las valvulas auriculoventriculares evitan que la sangre ventricular refluya a las auriculas.
Normalmente las valvas valvulares no se observan engrosadas y deberian moverse
libremente durante el ciclo cardiaco, con Doppler color se puede evaluar la regurgitacion
valvular, que suele observarse en defectos del canal auriculoventricular, la anomalia de
Ebstein y otros trastornos de la valvula tricuspide asi como en la disfuncién cardiaca fetal

primaria o secundaria. >

Las valvulas auriculoventriculares también deberian evaluarse para comprobar que
existen unas conexiones apropiadas con los ventriculos, pues anomalias como la atresia
tricuspidea y la atresia mitral pueden carecer de conexiones con los ventriculos.* En el

corazén normal, el anillo de la valvula tricispide esta ligeramente desplazado de la cruz
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cardiaca central y tiene una posicion mas apical que el anillo de la valvula mitral. La
ausencia de este desplazamiento normal sugiere una anomalia. Por ejemplo, en la
anomalia de Ebstein existe un desplazamiento apical excesivo de la valva septal de la

valvula tricuspide . >

3.3.10 Valvulas aértica y pulmonar

Evitan el reflujo de la sangre hacia los ventriculos durante la diastole, estas tienen un

aspecto fino y mévil durante todo el ciclo cardiaco. >

3.3.11 Tractos de salida arteriales

La aorta suele originarse en el ventriculo izquierdo y la arteria pulmonar lo hace en el
ventriculo derecho. Las anomalias del troncocono implican un espectro de defectos
anatémicos como el ventriculo derecho con doble trato de salida, tetralogia de Fallot,
transposicion de las grandes arterias y tronco arterioso, que no suelen observarse en la
proyeccion de cuatro camaras. Los grandes vasos deberian tener un tamafo
aproximadamente igual, cruzandose uno sobre el otro en un angulo de unos 80 grados
desde sus respectivos ventriculos. La adicion de Doppler color y espectral puede facilitar

la realizacién del diagndstico de regurgitacion o estenosis valvular.

4 PLANOS ECOGRAFICOS ESTANDARIZADOS

Seria deseable que todo ecografista conociera y realizara una valoracion cardiaca

completa realizando los cinco cortes seriados descritos por Yagel. Seguir esta

Figura III. Cortes seriados de Yagel. TSVD (Tracto de salida del ventriculo derecho) TSVI (Tracto de
salida de ventriculo izquierdo). *’
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metodologia permitira una valoracion ordenada, detallada y completa del corazén fetal.

4.1 Plano 1: Proyeccidén transabdominal .

En primer lugar se evalla una proyeccion transversal de la parte superior del abdomen
fetal para confirmar que existe un situs normal, este plano mas caudal suele mostrar el
estdmago fetal a la izquierda con un Iébulo hepatico principal y la vesicula biliar a la
derecha. Esta proyeccion es util en los sindromes de heterotaxia, como el isomerismo
auricular izquierdo y derecho, que pueden asociarse con cardiopatias ciandticas

complejas.?’

derecha

. derecha
anterior

higad
9349 yer
. ]
o

ooy

estomago

Figura IV. Primer corte. A. Diagrama B. Imagen ecografica. VCI (Vena cava inferior). %/

4.2 Plano 2: Proyeccion de cuatro camaras

Sirve para evaluar la posicion cardiaca y la direccion del vértice se define por una serie
especifica de criterios ecograficos diagnésticos que han sido bien resumidos por la
International Society of Ultrasound in Obstetrics and Gynecology los cuales se muestran

en la siguiente tabla: *
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Evaluacion general

1. Lateralidad fetal

Estomago y corazoén a la izquierda

Frecuencia y ritmos cardiacos normales

El corazén no ocupa mas de un tercio de la area toracica

La mayor parte del corazon esta en el lado izquierdo del térax
Eje y posicion cardiacos normales

Presencia de cuatro camaras cardiacas

. Ausencia de derrame pericardico o de hipertrofia

Auriculas

ONODOAWN

1. Dos auriculas, de tamano aproximadamente igual

2. Valva del agujero oval en la auricula izquierda

3. Presencia de septum primum auricular

4. La vena pulmonar se conecta con la auricula izquierda

Ventriculos
1. Dos ventriculos, de tamafo aproximadamente igual
2. Ausencia de hipertrofia de la pared ventricular
3. Banda moderadora en el vértice ventricular derecho
4. Tabique ventricular intacto

Unién y valvulas auriculoventriculares
1. Cruz cardiaca intacta
2. Las dos valvulas auriculoventriculares se abren y se mueven con libertad
3. Diferencia de altura valvular: la valva de la valvula tricispide se inserta en el
tabique interventricular mas cerca del vértice cardiaco que la valvula mitral

. . , . e r 27
Tabla II Criterios ecograficos diagndsticos de un corte de cuatro cdmaras.

anterior

izquierda

posterior

Figura V. Corte de cuatro camaras. A. Diagrama B. Ecografia. >’

22



4.3 Plano 3: Proyeccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo

Si se sigue desplazando el transductor hacia la cabeza fetal, se observara el tracto de
salida adrtico que se origina en el ventriculo izquierdo donde es posible visualizar los
vasos de la porcion transversa del cayado adrtico. La pared adrtica medial deberia

continuarse con el tabique interventricular.*

Las comunicaciones interventriculares membranosas o
conoseptales se observaran en este plano, pero no se

visualizaran en una proyeccién de cuatro camaras. %’

El uso de la ecografia Doppler color o espectral puede

ayudar a identificar la estenosis o regurgitacion adrtica.?’

Figura VI. Tracto de salida del
’ . . 27
4.4 Plano 4: Proyeccion del tracto de salida del Vventriculo izquierdo.

ventriculo derecho

Muestra la arteria pulmonar originada en el ventriculo derecho que se identifica por la

presencia de la banda moderadora.*

Un ejemplo de anomalia del tracto de salida del
ventriculo derecho es la estenosis que se
presenta en la tetralogia de Fallot, aunque puede
que no sea evidente hasta etapas posteriores del
embarazo. La evaluacién mediante Doppler color

y espectral puede ayudar a identificar una

estenosis o regurgitaciéon pulmonar.®
Figura VII. Tracto de salida del ventriculo
derecho.?’

4.5 Plano 5: Proyeccion de tres vasos

Es una proyeccion transversal del mediastino fetal. En este plano, la arteria pulmonar
principal, la aorta ascendente y la vena cava superior estan dispuestas en una linea recta
que se extiende desde la cara anterior izquierda a la posterior derecha del mediastino,

con unos diametros decrecientes de estos vasos. Las anomalias del nimero, tamafio,
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alineacion y disposicion de los vasos pueden proporcionar pistas de las anomalias de los
grandes vasos, como un cayado adrtico derecho o una vena cava superior izquierda

persistente. *°

4.6 Plano 6: Proyeccion de tres vasos y traquea

Este plano se usa para evaluar los grandes vasos en el mediastino fetal. La porcién
transversa del cayado aodrtico y el istmo se unen en la
aorta descendente, al igual que el tronco pulmonar y el
conducto arterioso, creando una configuracion en
forma de V. Hay que observar la presencia de la
glandula timica en posicidén anterior en esta proyeccion
y el modo en el que la referencia en forma de V se

situa justo a la izquierda de la traquea. Es muy similar

a la proyeccion de tres vasos salvo por que el cayado

o . . . . Figura VIII. Tres vasos traquea
aortico y el arco ductal se visualizan justo por encima  ,pp (Arteria pulmonar) AoA

de la carina. Esta proyeccion permite la deteccion de ~ (Arteria aorta) VCS (Vena cava
superior) Tr (Traquea).

malformaciones cardiacas dependientes del conducto

arterioso potencialmente mortales ® también se ha usado para la deteccion de

anomalias del cayado adrtico y una arteria subclavia derecha aberrante. *°

5 ECOCARDIOGRAFIA FETAL AVANZADA

La ecocardiografia fetal avanzada proporciona una evaluacién mas detallada de la
estructura y funcion cardiovascular fetal que un examen basico y se debe realizar en fetos
con un riesgo mas alto de cardiopatia congénita de lo que se esperaria para la poblacién
general. Este estudio incluye los planos estandar citados previamente junto con algunas

proyecciones adicionales.’

5.1 Indicaciones para realizar ecocardiografia fetal avanzada

Los fetos con alto riesgo de cardiopatia congénita deberian evaluarse de forma mas
exhaustiva mediante un ecocardiograma detallado por tal motivo el Instituto Americano de
Ultrasonido en Medicina, el Colegio Americano de Ginecologia y Obstetricia, la Sociedad
Espafiola de Medicina Materno Fetal , la Asociacion Americana de Ecocardiografia y el

Colegio Americano de Radiologia proponen una lista detallada de las indicaciones para la
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ecocardiografia fetal publicada por la Asociacion Americana de Cardiologia en el 2014 las

cuales se muestran en la siguiente tabla *’

INDICACIONES CON PERFIL DE
RIESGO MAYOR (RIESGO ABSOLUTO
ESTIMADO MAYOR A 2%

Diabetes pregestacional.

Fenilcetonuria materna.

Autoanticuerpos maternos (SSA y SSB).
Medicamentos maternos: Acido retinoico,
inhibidores de la enzima convertidora de
angiotensina, antiinflamatorios no
esteroideos en el tercer trimestre.

Infecciébn por rubeola en el primer
trimestre.
Infeccion materna con sospecha de

miocarditis fetal.

Técnicas de reproduccion asistida.
Antecedente de cardiopatia en familiar de
primer grado.

Familiar de primer y segundo grado con
transtorno de herencia Mendeliana con
cardiopatia.

Sospecha de anomalia cardiaca fetal en la
ecografia obstétrica.

Sospecha anomalia extracardiaca
Cariotipo fetal alterado.

Taquicardia o bradicardia fetal o ritmo
cardiaco irregular de forma frecuente vy
persistente.

Translucencia Nucal >95%
Gemelaridad monocorial.
Hidrops fetal o derrame pericardico

o 3 mm.

INDICACIONES CON PERFIL

DE RIESGO MENOR
(RIESGO ABSOLUTO
ESTIMADO 1 A 2%
Medicamentos maternos:
Anticomiciales.

Litio

Vitamina A

Paroxetina

Antiinflamatorios no
esteroideos en el primer y

segundo trimestre.
Antecedente de cardiopatia en
familiar de segundo grado

Anomalia fetal del cordon
umbilical o la placenta
Anomalia venosa

intraabdominal fetal.

Tabla I1I. Indicaciones segin el riesgo para realizar ecocardiografia fetal avanzada. *'

5.2 PROYECCIONES DE LA ECOGRAFIA

FETAL AVANZADA

5.2.1 Plano 7: Proyeccion bicava

Se obtiene en una ecografia sagital del torax fetal,
justo a la izquierda de la linea media Esta

proyeccion confirma que la porcién suprahepatica

de la vena cava

interrumpida en la heterotaxia y una vena cava

inferior que puede estar

NO INDICADO
(RIESGO MENOR
A1%

Diabetes mellitus
gestacional
materna con
hemoglobina

glucosilada menor
de 6%
Medicamentos

maternos:
Agonistas de
vitamina K
(Warfarina)

Infeccion materna
de Rubeola con
seroconversion
Cardiopatia
congénita asilada
en otros familiares
que no sean de
prime y segundo
grado

Figura IX. Proyeccion bicava

VCI (Vena cava inferior) VCS (Vena cava
superior) AD (Auricula derecha) Al
(Auricula izquierda) APD (Arteria
pulmonar derecha) AoD (Aorta
descendente)”’
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superior. Esta proyeccion es también la mejor para visualizar el agujero oval donde se
debe utilizar la ecografia Doppler color para evaluar la direccion del flujo a través de

este.*?

5.2.2 Plano 8: Proyeccion de eje largo del cayado aértico

Se obtiene en una ecografia sagital del
torax fetal, con una ligera angulacion
hacia la izquierda sirve evaluar el
cayado en busca de hipoplasia o

coartacion.*?

El flujo debe dirigirse hacia la aorta
descendente en caso que se invierta del

flujo indica que el conducto arterioso

v

Figura X. Proyeccion ee largo del cayado proporciona parte del fluop a |la

aortico. Al (Auricula izquierda) VI (Ventriculo ) .

izquierda) APD (Arteria pulmonar derecha) Ao circulacion de la cabeza y las
27

(Aorta). extremidades  superiores y puede

observarse en caso de estructuras
izquierdas hipoplasicas o de aneurisma del tabique interauricular que obstruya el flujo de

entrada por la valvula mitral . %’

5.2.3 Plano 9: Proyeccién de eje largo del arco ductal

Suele obtenerse realizando una proyeccion
sagital directa del térax fetal, justo a la
izquierda del centro. El conducto arterioso
deberia evaluarse para determinar si existe
restriccion del flujo y la direccion de este.
Mediante Doppler espectral, un conducto
arterioso restrictivo suele mostrar una

velocidad maxima mayor de 2,0m/s y un

patron de flujo anormal con flujo continuo.

Figura XI. Proyeccion eje largo arco ductal.
Al (Auricula izquierda) VD (Ventriculo derecho) | 3 inversién del flujo en el conducto
AP (Arteria pulmonar) Ao (Raiz de Aorta) Vp

(Valvula pulmonar).”’ arterioso estd presente en las lesiones

obstructivas derechas graves, como la estenosis pulmonar grave o la atresia pulmonar. ¥
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Plano 10: Proyecciéon de eje corto

alta grandes arterias

Muestra la vélvula adrtica en
horizontal, rodeada por la arteria
pulmonar alrededor de la aorta
también se puede observar la
bifurcacion de las ramas proximales
de las arterias pulmonares y la valvula
tricuspide, esta proyeccion es optima

para visualizar una obstruccion del

tracto de salida del ventriculo derecho y para distinguir los tipos de comunicacién

Figura XII. Proyeccion eje corto alta grandes
arterias. AD (Auricula derecha) VD (Ventriculo
derecho) APP (Arteria pulmonar principal) RAo

(Raiz de Aorta).”’

interventricular que afectan a la porcion
de salida del tabique interventricular asi

como la regurgitacion tricuspidea.?’

5.2.4 Plano 11: Proyeccién de eje corto baja ventriculos

Es la mejor proyeccion para evaluar la funciéon ventricular y la presencia de

comunicaciones interventriculares
musculares suele ser necesario
utilizar el Doppler color para mostrar el
flujo a través del tabique para detectar
o confirmar estos defectos dado que
son muy pequeias. El aspecto
morfologico de las valvulas
auriculoventriculares también puede
evaluarse, incluida la deteccién de

una valvula comin o de una

hendidura de la valvula mitral.?’

Figura XIII. Proyeccidn eje corto baja
ventriculos. VD (Ventriculo derecho) VI
(Ventriculo izquierdo).,;

27



6. EVALUACION Y SEGUIMIENTO ADICIONALES

Cuando se detecta una anomalia cardiaca fetal, se indican una evaluacién y seguimiento
adicionales. Los pacientes que tienen una evaluacion cardiaca fetal basica y una
ecocardiografia normal generalmente no requieren una evaluacion adicional a menos que
exista un riesgo elevado de evolucion de la enfermedad cardiaca fetal mas adelante en el
embarazo. La identificacion de un defecto cardiaco fetal debe llevar a una busqueda
exhaustiva de anormalidades extracardiacas, ya que se detectan en al menos 20 a 40%
casos.

Ademas las anomalias cardiacas son parte de numerosos sindromes fetales, las
cardiopatias congénitas se asocian con un mayor riesgo de desarrollo neurolégico
adverso, que se ha atribuido a factores como anomalias cromosdmicas asociadas,
sindromes, disfuncion cardiaca posnatal, factores perioperatorios en lactantes que
requieren tratamiento quirdrgico y posiblemente anomalias hemodinamicas en el utero.

En los nifios con anomalias cardiacas aisladas, el neurodesarrollo también depende de la

anomalia especifica. *

6.1 Evaluacién Genética

Por todos los factores antes mencionados es de suma importancia la evaluacién genética
fetal la cual esta indicada porque las cromosomopatias son comunes en fetos con
defectos cardiacos, incluso cuando estan aislados.*®

En una serie de 1510 fetos con defectos cardiacos estructurales diagnosticados
prenatalmente, 624 (41%) tenian un cariotipo anormal (aneuploidia en 562 casos,
anomalias cromosémicas estructurales en 62 casos).*

Esta incidencia es mas alta que en los recién nacidos con cardiopatia congénita que es
alrededor del 15%, debido a la alta mortalidad intrauterina como en las trisomias
autosomicas letales . El riesgo de aneuploidia fetal varia segun la malformacion
encontrando que en un defecto septal auriculoventricular se encuentra en un 46 a 73% ,
tronco arterioso en un 19 a 78% malformaciones del ventriculo derecho 15-40%,
conotruncales de doble salida del 6 al 43%, coartacion de arco del 5 al 37 % displasia de
la valvula tricuspide incluida la malformacién de Ebstein del 4 al 16% Tetralogia de Fallot
del 7 al 39%, Sindrome del corazén izquierdo hipoplasico del 4 al 9%, estenosis pulmonar

del 1 a 12 %. Ademas, la delecién 22911 se ha asociado con varias anomalias cardiacas,
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que incluyen coartacion de aorta, tronco arterioso, defecto del tabique ventricular y

tetralogia de Fallot .%

6.2 Seguimiento ultrasonografico

La necesidad, el momento y la frecuencia de la evaluacion seriada deben guiarse por la
naturaleza y la gravedad de la lesién, la presencia de insuficiencia cardiaca, el tiempo
previsto y el mecanismo de progresion, y las opciones disponibles para la intervencion
prenatal y posparto.?®

Al menos un examen de seguimiento al principio del tercer trimestre es razonable para
buscar anormalidades que progresaron en gravedad o que no pudieron haber sido
detectables al principio de la gestacion y que tienen implicaciones clinicas en el periparto.
Este también es un momento apropiado para detectar la restriccién del crecimiento, que
puede ser mas prevalente en estos fetos o subtipos especificos de cardiopatia congénita.
Evaluacién del bienestar fetal: los fetos con anomalias estructurales cardiacas que tienen
el potencial de comprometer el suministro de oxigeno en los tejidos generalmente se

siguen con pruebas anteparto, con intervencion si los resultados son anormales.*’

6.3 Terapia fetal

La intervencion cardiaca invasiva en el utero como son la valvuloplastia con balén aértica
o pulmonar o la septoplastia con aguja atrial pueden mejorar el prondstico de algunas
lesiones, como en el sindrome de corazon izquierdo hipoplasico o anomalias valvulares
graves sin embargo, estas intervenciones se realizan solo en algunos centros de cirugia

fetal y se consideran aun dentro del campo de la investigacion.*?

6.4 Interrupcién del embarazo

El parto debe planearse en un centro de tercer nivel donde se pueda llevar acabo el
cuidado apropiado para la madre y el neonato. Los neonatos con lesiones dependiente
del conducto arterioso y la mayoria con lesiones cardiacas criticas deben ser enviados a
una unidad con cuidados intensivos neonatales y experiencia en cardiologia pediatrica.

La cesarea se realiza segun las indicaciones obstétricas, ya que no hay evidencia de que
la via de parto de los fetos con cardiopatia congénita afecte el resultado. *°

Segun los datos observacionales, no se recomienda la inducciéon de parto o cesarea

programada antes de las 39 semanas de gestacion en ausencia de complicaciones
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maternales o fetales ya que incluso el parto a término se ha asociado con peores
resultados después de la cirugia cardiaca neonatal. *°
Una excepcion pueden ser los defectos del ventriculo Unico, en los que el parto prematuro

puede ser beneficioso.”’

7 CARDIOPATIAS CONGENITAS ESTRUCTURALES
7.1 Epidemiologia

Se entiende por cardiopatia congénita todo defecto cardiaco presente en el momento del
nacimiento estas consisten en la mayoria de los casos en cardiopatias estructurales,
arritmias fetales o cardiopatias secundarias, pero también puede tratarse de miocarditis y
miocardiopatias fetales, derrames pericardicos y tumores cardiaco, en este caso
Unicamente se revisaran las cardiopatias estructurales congénitas que son el motivo de

estudio de este protocolo de investigacion. 2

Las cardiopatias congénitas estructurales son los defectos congénitos mas frecuentes con
una incidencia de 8/1000 recién nacidos vivos, se sospecha que la prevalencia es
significativamente mayor que la estimacién en nacidos vivos de 6-10/1.000. En México se
desconoce la prevalencia sin embargo la tasa de natalidad anual 2,500000 con estos
datos se puede inferir que cada afno nacen alrededor de 18 mil a 21 mil niflos con algun
tipo de malformacién cardiaca, las cuales causan aproximadamente 40% de todas las
muertes perinatales debido a anomalias congénitas, mas del 20% de las muertes
neonatales y la mayoria de las muertes causadas por enfermedades congénitas durante

la infancia. 2

El sujeto de estudio de las cardiopatias congénitas anteriormente era el recién nacido y
lactante hasta que se generalizo la practica de la ecografia fetal. En la actualidad en los
paises desarrollados, el feto se ha situado en primera linea de diagnostico de estas
patologias. Los fetos cardidpatas conforman una poblacion de pacientes diferente a la de
los neonatos con cardiopatias. Tienen mas cromosomopatias y malformaciones
extracardiacas que los neonatos, y su cardiopatias suelen ser mas complejas. La muerte
intrauterina y la causada por el aborto provocado aumentan el indice de mortalidad fetal

respecto a la neonatal. ?’
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7.2 Etiologia

La causa de las cardiopatias congénitas se desconoce en la mayoria de los casos pero es
claramente multifactorial, la embriogénesis cardiaca tiene lugar entre las semanas 4 a 7
de gestacion por lo tanto se asume que la mayoria de las cardiopatias estructurales se

originan en este periodo. >

Entre las exposiciones maternas que se han asociado a esta patologia pueden citarse las
ambientales, la ingesta de sustancias como alcohol, isotretinoina, talidomida, las
infecciosas el mejor ejemplo es el virus de rubéola, la fiebre materna por si sola con

independencia de la causa, obesidad y diabetes. **

Existen influencias genéticas sobre su desarrollo tanto hereditarias, esporadicas y
asociadas a trastornos sindrémicos, con mayor frecuencia aneuploidias, deleciones
cromosomicas, mutaciones de una unica base del ADN, diversos autores han llegado a la
conclusion de que a pesar de los factores de riesgo descubiertos, la herramienta mas
importante para la deteccion de una cardiopatia congénita prenatal es una ecografia del

segundo trimestre realizada por personal entrenado. >
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7.3 Tipos de cardiopatias: Acianéticas y Cianéticas

En la siguiente tabla se muestra la clasificacién de las cardiopatias tomando en cuenta la

fisiopatologia. °

MECANISMO
FISIOPATOLOGICO

Acianéticas Cortocircuito de izquierda a
derecha

Obstructivas del corazon
izquierdo

Insuficiencias valvulares y otras

Cianéticas Obstructivas corazén derecho

Mezcla total

Falta de mezcla

Tabla IV Clasificacion de cardiopatias acianoticas y cianéticas. =

A continuacion se resumen las cardiopatias

ecocardiografia fetal por orden de frecuencia:

CARDIOPATIAS CONGENITAS
ESTRUCTURALES

Comunicacion interventricular
Comunicacion interauricular

Conducto arterioso persistente, Canal
auriculoventricular

Drenaje anomalo de venas
pulmonares parcial

Coartacion de aorta, estenosis
aortica, estenosis mitral, hipoplasia de
ventriculo izquierdo.

Insuficiencia mitral, insuficiencia
aortica, estenosis de las ramas
pulmonares.

Tetralogia de Fallot, atresia pulmonar,
ventriculo Unico, atresia tricuspidea
con estenosis pulmonar.

Ventriculo Unico, atresia tricuspidea
sin  estenosis pulmonar, tronco
arterioso, drenaje venoso andmalo
pulmonar total.

Transposicion de los grandes vasos.

congénitas detectables mediante

1. Comunicacion interventricular: es la mas frecuente al nacimiento y por tanto en

vida fetal 30% del total de cardiopatias congénitas. Su importancia reside en que

es un marcador de anomalia cromosémica, especialmente las perimembranosas o

sila CIV se asocia a otras malformaciones. '

2. Sindrome de corazoén izquierdo hipoplasico: corresponde hasta un 15-20% en el

segundo trimestre. Es la de peor pronostico, con una elevada morbimortalidad

perinatal a pesar de los avances en Cardiologia y Cirugia Cardiaca neonatal.
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3. Tetralogia de Fallot y transposicién de grandes arterias: correspondiendo cada
una de ellas aproximadamente a un 10% de las cardiopatias congénitas. La
importancia de la Tetralogia de Fallot reside en que hasta un 30% de los casos se
asocia a una anomalia cromosdmica incluida la microdelecion 22q11 y que su
prondstico dependerd demas del grado de obstruccién de la pulmonar. 1

4. La Transposicion de las grandes arterias suele ser aislada, pero su pronéstico vital
mejora de forma significativa si es diagnosticada prenatalmente.

5. Canal atrioventricular corresponde hasta un 5-10 % en 20 trimestre. Con gran
frecuencia se asocia a otras anomalias: en hasta un 50% de casos se asocia a la
trisomia 21 y también trisomia 18. Unicamente un 30% de los que son
diagnosticados en 2a trimestre son aislados. "

6. Coartacion de aorta: 5% de las cardiopatias congénitas. Es dificil de diagnosticar,
y de hecho, se considera siempre un diagndstico de sospecha al encontrarse
basicamente una marcada dominancia de cavidades derechas. Es la principal
fuente de falsos negativos y positivos. Se asocia hasta un 15% a anomalias
cromosomicas en especial sindrome de Turner y su diagndéstico prenatal mejora

significativamente su manejo y prondstico postnatal.

El resto de CC constituyen aproximadamente un 15% y se denomina cardiopatias
congénitas “no diagnosticables” o de “dificil diagnostico” prenatal: los defectos septales
tipo ostium secundum y la persistencia del ductus arterioso no podran ser diagnosticados
en vida fetal, ya que son dos situaciones fisiolégicas en vida fetal. Asimismo, las
Comunicaciones interauriculares pequefias de 1 a 2 mm, las estenosis valvulares, asf
como la coartacion de aorta leves o0 moderadas muy dificilmente podrian diagnosticarse
prenatalmente, y al ser anomalias evolutivas puede darse la situacién de que sean
severas en el tercer trimestre con una exploracién completamente normal a las 20 a 22

semanas o antes. '

8 Comunicacion interventricular

Se trata de una comunicacion entre el ventriculo derecho y el ventriculo izquierdo, existen
varios tipos de comunicacion interventricular y multiples nombres para la misma lesion,

dependiendo de la nomenclatura utilizada *°
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8.1 Clasificacion

El Proyecto de nomenclatura y base de datos de cirugia cardiaca congénita abordo este

tema, simplemente clasificando las comunicacion interventricular en los tipos 1 a 4, sin

embargo existen varias clasificaciones en la siguiente tabla se resumen la mas utilizadas

en la actualidad.

Tipo Van Praagh Anderson Otras
Tipo | Conoseptal Yuxtaarterial Supracrestal
Infundibular
doblemente .
Yuxtaarterial
relacionada Conal
Muscular: del tracto Tract_o de salida
ventricular derecho
de salida o Subarterial
infundibular
Tipo I Conoventricular: tipo Perimembranosa
membranoso del tracto de salida
Conoventricular: tipo
alineacion
defectuosa
Tipo 1l Tipo canal Perimembranosa
auriculoventricular del tracto de entrada
Tipo IV Muscular Muscular trabecular

Muscular tracto de

entrada.

Tabla V. Clasificaciones actuales de comunicacién interventricular. 2/

8.2 Epidemiologia

Se trata de la cardiopatia congénita mas frecuente durante el primer afio de vida. Su

incidencia varia entre 1.56 y 53.2 por cada 1000 nacidos vivos su prevalencia es de
alrededor de 300/100.000.%"
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8.3 Anatomia

Los tipos membranosos conoventriculares denominados comunicaciones
interventriculares perimembranosas, estan rodeados por la valvula aértica y la valvula

tricispide y son unos de los tipos mas frecuentes del 70 al 80%.%

El tipo malalineado conoventricular también esta rodeado por las valvulas tricuspide y
aortica, pero el tabique conal
estda desviado en sentido

anterior o posterior, lo q

ue provoca el cabalgamiento

DEFECTO DE SALIDA

de la aorta o de la arteria

- TRACTO DE SALIDA
pulmonar, respectivamente.

— . DEFECTOS
= MUSCULARES
MARGINALES

Los defectos por alineacion

defectuosa en sentido anterior WENBRANOSA w .,
A CENTRALES
son el tipo mas frecuente /e R
DEFECTO PERIMEMBRANOSO Y ",l / ‘\ ,
observado en la tetralogia de TAcTODEENTRADA :
DEFECTO DE ENTRADA g \
Fa”Ot y IOS defectos por TRABECULAS MUSCULARES DEFECTOS MUSCULARES APICALES

alineacion  defectuosa  en  Figura XIV. Tipos de comunicacion interventricular’

sentido posterior son los mas

frecuentes en caso de interrupcion del cayado aértico. Los defectos situados en el tabique
trabecular se denominan del tipo musculares que suponen el 15 a 20% se encuentran
rodeados integramente por musculo y pueden subdividirse en apicales, medias,

posteriores y anteriores. *

Los defectos en el tabique de entrada también llamados posteriores o inferiores
representan menos del 5% estos rodean ambas valvulas auriculoventriculares se
denominan de tipo canal auriculoventricular. Los defectos conoseptales o infundibulares
son los menos frecuentes menos del 3% y se observan cuando el tabique entre los tractos
de salida esta incompleto. Estos defectos suelen estar rodeados por el anillo de la valvula
pulmonar y el anillo aortico, por lo que su denominacién en la nomenclatura de Anderson
es yuxtaarterial doblemente relacionado. Si un defecto se encuentra en esta region, pero
esta rodeado completamente por tejido muscular en lugar de rodeado por una valvula, se

clasificaria utilizando la terminologia de Anderson como muscular del tracto de salida. *®

35



8.4 Aspectos genéticos

Cuando se observa una comunicacion interventricular hay que pensar en la existencia de
trastornos genéticos. Se ha reportado que hasta 46% de los fetos tienen una anomalia

231 Si se detecta un defecto de tipo canal atrioventricular conferiria un riesgo de

genética
casi el 50% de sindrome de Down. Si una comunicacién interventricular de tipo alineacion
defectuosa se asocia con una estenosis pulmonar o con un cayado aértico derecho, el
riesgo de sindrome de delecién 22q11.2 aumenta sustancialmente hasta un 25%. Si
existe una enfermedad polivalvular con una comunicacién interventricular, existe un riesgo

muy elevado de trisomia 13 0 18. %8

8.5 Intervenciones y prondéstico

Una comunicacion interventricular suele evolucionar de tres formas distintas. Puede
cerrarse espontaneamente, se puede cerrar con cirugia o puede dejarse sin intervenir si
no es significativa desde el punto de vista hemodinamico. Las musculares y
membranosas pueden cerrarse espontaneamente, lo que puede producirse en la fase
intrauterina . Los estudios sugieren que los defectos musculares se cierran en la vida fetal
en el 2-31% de los casos y otro 19-75% se cierran en los 12 meses siguientes . Se
estima que hasta el 15% de los defectos musculares descubiertos en los fetos requeriran
cirugia. Para los defectos membranosos, los estudios sugieren que el 4-35% se cierran en
la vida fetal y otro 1-23% lo hace en los primeros 12 meses, mientras que el 42%
requerira cirugia. Las de tipo canal atrioventricular, por alineacion defectuosa y los
defectos conoseptales raramente se cierran de forma espontanea y requeriran una
reparacién quirurgica. En la actualidad, la reparaciéon quirurgica es el tratamiento de
eleccion, aunque las técnicas basadas en catéter estan demostrando un perfil de
seguridad mejor que en décadas previas. EIl prondstico si es unica la anomalia es

excelente. La mortalidad para el cierre quirurgico es menor del 1%.%
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8.6 Caracteristicas ecograficas diagnosticas

En algunos casos, el signo de la T puede ser util para diferenciar una auténtica
comunicacion de un artefacto que consiste en un area hipoecoica rodeada por una
estructura nitida hiperecoica que corresponde al extremo romo de la porcion intacta del
tabique. Tanto al comienzo de la gestacion como en sus fases avanzadas deberan
confirmarse siempre mediante ecografia Doppler color, que suele mostrar el flujo

bidireccional a través de los defectos grandes. #*

Figura XV. A. Corte trato de salida de ventriculo derecho B Corte eje corto alta grandes arterias *
Comunicacion interventricular.”’”

8.7 Comunicacion interventricular membranosa

Las valvulas adrtica o tricuspide siempre se observaran en la imagen como un borde del
defecto. Si se empieza con una proyeccion de cuatro camaras y se realiza un barrido en

sentido superior, la comunicacién se vera justo cuando se visualiza la valvula aértica. %
8.8 Comunicacion interventricular conoventricular

Las comunicaciones pueden aparecer de forma aislada, pero en la mayoria de las
ocasiones se asocian con otros defectos, especificamente la tetralogia de Fallot y la
interrupcion del cayado adrtico. Suelen asociarse con obstruccién del tracto de salida, por
lo que requieren una evaluacién exhaustiva en busca de una discrepancia de tamafo y

obstruccién de las grandes arterias. *°
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8.9 Comunicaciones interventriculares musculares

No aparecen alrededor de ninguna valvula. Pueden tener un aspecto fenestrado en la
imagen, pues algunos defectos tienen una Unica abertura en el lado ventricular izquierdo y

multiples aberturas en el lado ventricular derecho. *°

8.10 Comunicacion interventricular tipo canal auriculoventricular

Si se observa la valvula adrtica a la vez, es probable que la comunicacién no sea una tipo
canal auriculoventricular o que coexista con una membranosa. Se diagnostica mejor en la
proyeccion de cuatro camaras, hay que realizar una inspeccion cuidadosa en busca de
una comunicacion interauricular tipo ostium primum vy una valvula atrioventricular
comun. La comunicacidon debe visualizarse cuando se estan viendo las valvulas

auriculoventriculares porque sirven como bordes de este defecto. *°

8.11 Comunicacioén interventricular conoseptal

No esta rodeada por la valvula tricuspide. EI defecto se sitia cerca de la valvula
pulmonar. La proyeccién de eje corto es la mejor para distinguir las membranosas de las

de tipo conoseptal. *°

9 Defectos del canal auriculoventricular
9.1 Definicion

Se deben a un defecto de la fusion de los cojinetes endocardicos a la malformacion
cardiaca que presenta una comunicacion interauricular tipo ostium primum, una
comunicacion interventricular tipo canal auriculoventricular 'y una valvula
auriculoventricular comun anormal, habitualmente compuesta por cinco valvas tiene un
anillo Unico que conecta ambas auriculas con los ventriculos y no existe la diferencia de
altura normal entre las valvulas auriculoventriculares. Debido a que el cojinete
dextrodorsal conal contribuye al desarrollo de la valvula tricuspide y a los tractos de
salida, este defecto puede asociarse con anomalias del troncocono, como tetralogia de
Fallot y ventriculo derecho con doble tracto de salida. Los pacientes con trisomia 21

pueden presentar defecto de canal auriculoventricular completo.®
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9.2 Epidemiologia

Suponen el 4-5% de los lactantes con cardiopatia congénita y se producen en 0,19-
0,35/1.000 nacidos vivos . La proyeccion de cuatro camaras es diagndstica, ya que
muestra la comunicacion interauricular, la comunicacion interventricular y la valvula

auriculoventricular comcn.®°

9.3 Anatomia

Si los cojinetes endocardicos superior e inferior no se fusionan, se produce un defecto de
la porcion inferior del tabique interauricular y de la zona de la entrada del tabique
interventricular. La distancia desde la cruz del corazdon al vértice esta acortada y la
distancia del vértice a la aorta estd aumentada, la aorta esta suelta y no presenta el
encajamiento normal entre las dos valvulas auriculoventriculares, el tracto de salida del
ventriculo izquierdo estrechado y elongado tiene un aspecto de cuello de ganso. Cuando
se trata de un defecto de tipo completo hay una gran comunicacién interauricular tipo
ostium primum y una comunicacion interventricular tipo canal auriculoventricular, con la

valvula comun situada entre ambos defectos. &

rtocircuitos interauricular o o R
CCO rarAk Cortocircuito solo Cortocircuito solo

interventricular 2 g 4 -
Ll b interauricular interventricular

Figura XVI Defectos del canal auriculoventricular
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9.4 Clasificacion

El defecto del canal auriculoventricular completo se clasifica en funcion de las
caracteristicas morfoldgicas de la valva comun anterior o superior segun la descripcion de

Giancarlo Rastelli. &

Tipo A. Es el mas frecuente, la valva comun anterior se inserta totalmente en el borde

anterosuperior del tabique interventricular.

El tipo B. Es el menos frecuente, y la valva comun anterior es mas grande y se situa a
caballo sobre el tabique interventricular, con las inserciones de las cuerdas tendinosas a

lo largo de la cara derecha del tabique interventricular o de la banda moderadora. ¢

El tipo C. Tiene una valva comun anterior que no esta insertada en el tabique
interventricular y presenta unas inserciones de las cuerdas tendinosas en el musculo

papilar anterior derecho . ¢

Existe una forma incompleta o parcial cuando las valvas comunes anterior y posterior o
inferior tienen inserciones septales densas en la cresta del tabique interventricular, de
modo que no hay comunicacion interventricular, solo una comunicacion interauricular tipo
ostium primum amplia, las valvulas auriculoventriculares estan al mismo nivel con un
Unico anillo valvular comun, pero hay dos orificios individuales, debido a una lenglieta de

tejido valvular que conecta centralmente las valvas comunes superior e inferior.®’

El tipo transicional es similar al incompleto, pero las cuerdas tendinosas son menos

densas y existe una comunicacion interventricular restrictiva o multiples pequefias. °'

9.5 Aspectos genéticos

Alrededor del 40-45% de los nifios con trisomia 21 tienen anomalias cardiacas congénitas
Mas del 75% de los pacientes con defecto del canal auriculoventricular tienen trisomia 21,
por lo que en el diagndstico prenatal de esta cardiopatia la trisomia 21 deberia ser una de

las primeras opciones del diagndstico diferencial. %
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9.6 Caracteristicas ecograficas diagnoésticas

Las valvas de la valvula Unica se insertan al mismo nivel en la cruz cardiaca, la hendidura

en el componente valvular auriculoventricular izquierdo se dirige hacia el tabique
interventricular, la aorta no esta encajada y presenta un desplazamiento anterior, el tracto
de salida del ventriculo izquierdo esta elongado, existe una comunicacién interauricular
tipo ostium primum en una localizacion anteroinferior respecto al margen de la fosa oval,
los musculos papilares del ventriculo izquierdo estan rotados en sentido contrario a las

agujas del reloj.

Los defectos de tipo completo presentan todos los hallazgos previos, ademas de los de
una comunicacion interventricular amplia tipo canal auriculoventricular la valvula comun
dispuesta entre la gran comunicacion interauricular y la gran comunicacion
interventricular. Las caracteristicas de un defecto de tipo incompleto o parcial son la
ausencia de comunicacién interventricular, la valvula comun con una lengleta de
conexion de tejido valvular auriculoventricular crea dos orificios separados en el anillo
unico de la valvula unica, el componente valvular izquierdo tiene una hendidura en la

valva anterior, que se dirige hacia la porcion media del tabique interventricular. &
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10 Tetralogia de Fallot y atresia pulmonar con comunicacion interventricular
10.1 Definiciéon

En 1671, Niels Stensen describid

Aorta encima.

inicialmente una serie de hallazgos que & los o et Sangre

ahora se sabe que corresponden a la sl o Wk
q p (cabalgamiento) [

tetralogia de Fallot. Mas de 200 afos

después, Etienne Fallot describié cuatro Estenosis \

de la valvula
anomalias estructurales distintas del pulmonar
corazon: una gran comunicacion  gomunicacién
. . . . interventricular
interventricular,  cabalgamiento  aodrtico, (ciy)

hipertrofia ventricular derecha y estenosis

de la arteria pulmonar. En la actualidad, se  Engrosamiento
(hipertrofia) del

sabe con certeza que la tetralogia de  ventriculo derecho
Fallot se debe a cuatro lesiones cardiacas Figura XVII Tetralogia de Fallot,.
estructurales no relacionadas. De hecho, el

desarrollo deficiente y la desviacion

anterosuperior del tabique infundibular es la caracteristica patognomoénica. Esta
desviacion del tabique infundibular es crucial para el diagndstico ecocardiografico de la
tetralogia de Fallot. La atresia pulmonar con comunicacion interventricular es la forma
mas grave de tetralogia de Fallot, con obliteracion completa del tracto de salida del

ventriculo derecho. %

10.2 Epidemiologia

Es la cardiopatia cianética mas frecuente, con una prevalencia de alrededor de 0.5/1.000
nacidos vivos. Si no existe un sindrome genético, una madre que haya tenido un hijo con
tetralogia de Fallot tiene un riesgo del 3-4% de tener un segundo hijo con cardiopatia

congénita. ®

10.3 Anatomia

En la proyeccion de eje largo del ventriculo izquierdo, el aspecto de una comunicacién
interventicular y de una valvula semilunar con cabalgamiento puede indicar la presencia

de cualquiera de una variedad de lesiones, como tetralogia de Fallot, atresia pulmonar y
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comunicacion interventricular, tronco arterioso, algunas formas de ventriculo derecho con

doble tracto de salida o atresia adrtica con comunicacién interventricular grande. ®°

Los lactantes con una obstruccion grave del tracto de salida requieren la administracién
de prostaglandinas en el parto para garantizar un flujo sanguineo pulmonar suficiente. La
ecografia Doppler color y espectral de la valvula pulmonar y del conducto arterioso, asi
como las mediciones 2D de la valvula pulmonar y de la arteria pulmonar principal, pueden
ayudar a predecir la necesidad de infusion de prostaglandinas después del parto, de una
intervencion precoz y de la colocacion de un parche transanular durante la reparacion

inicial.®*
10.4 Aspectos genéticos

Las caracteristicas comunes de los defectos del troncocono se ponen de relieve por su
asociacion con el sindrome de delecion 22g11.2 también conocido como sindrome de
DiGeorge, pero esto corresponde solo a un subgrupo de hallazgos, alrededor del 80% de
los pacientes nacidos vivos con este sindrome tienen algun tipo de cardiopatia

congénita.®®

10.5 Intervenciones y prondéstico

La reparacidn inicial se realiza en los primeros 6 meses de vida y consiste en cerrar la
comunicacion interventricular y establecer un flujo sanguineo pulmonar sin obstrucciones.
En los recién nacidos con atresia pulmonar u obstruccion pulmonar grave, se puede
realizar una reparacion completa en el periodo neonatal o se puede colocar una
derivacion sistémica a la arteria pulmonar para proporcionar flujo pulmonar hasta que el
nifo tenga unos meses de edad, cuando se realizara la reparacion completa. Los que
tienen atresia pulmonar requeriran la sustitucion seriada de un conducto protésico desde
el VD a la arteria pulmonar, con la necesidad de cirugia repetida durante toda la vida. ®La
muerte fetal en la tetralogia de Fallot es infrecuente. El prondstico a largo plazo con o sin
atresia pulmonar dependera de la salud del ventriculo derecho. De forma global, la
supervivencia es excelente, con cifras superiores al 98% en los pacientes sometidos a

cirugia desde el afio 2000.%
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10.6 Caracteristicas ecograficas diagnésticas

En el corte de tractos de salida se muestra la comunicacién interventricular y el
cabalgamiento adrtico, la realizacion de zoom en el tracto de salida del ventriculo derecho
y las ramas de la arteria pulmonar puede ayudar a determinar la localizaciéon de la
obstruccién mediante ecografia 2D. Puede haber cualquiera de las siguientes anomalias:
hipoplasia anular pulmonar, estenosis subvalvular, estenosis valvular, estenosis

supravalvular, estenosis de las ramas de la arteria pulmonar. &

'{Et;\.. S o, s’
Figura XIX Diagrama de corte tracto de salida de ventriculo izquierdo donde se muestra la aorta cabalgada

caracteristico de Tetralogia de Fallot

11 Tronco arterioso
11. 1 Definiciéon

Es una lesion compleja que se define como una malformacién congénita en la que una
gran arteria Unica se origina de la base del corazén y da origen a las arterias coronarias,

pulmonares y sistémicas. &

11. 2 Epidemiologia

La incidencia del tronco arterioso al nacer es de alrededor de 7-21/100.000 nacidos vivos.
Se ha sugerido que la prevalencia de esta anomalia tanto en Estados Unidos como en

Europa esta disminuyendo, lo que tal vez se asocie a la mejora del diagndstico prenatal y

a la subsiguiente interrupcion del embarazo. ®

11.3 Anatomia

Hay varios subtipos de tronco arterioso segun la clasificaciéon de Van Praagh °®
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Tipo A1: las ramas de la arteria pulmonar se originan de un tronco pulmonar comun es el

tipo mas frecuente.

Tipo A2: las ramas de la arteria pulmonar se originan por separado de la arteria troncal. %

Tipo A3: la rama derecha o izquierda de la arteria pulmonar esta ausente. Las arterias
colaterales irrigan el pulmén que no recibe una rama de la arteria pulmonar del tronco

arterioso.

Tipo A4: la hipoplasia del cayado aértico provoca una hipoplasia preductal, coartacién,

atresia o interrupcion del cayado aértico. °®

11.4 Aspectos genéticos

Alrededor del 50% de los recién nacidos con tronco arterioso tienen un trastorno genético,
sobre todo un sindrome de delecion del cromosoma 22q11.2. Sin embargo, el tronco
arterioso también se ha descrito en la trisomia 18, la trisomia 21, la delecion 14 q, las

mutaciones de GATA 6 y las deleciones del cromosoma 3qg22.3.

11.5 Intervenciones y prondéstico

El tronco arterioso suele repararse en el periodo neonatal creando una desviacién que
cierra la comunicacién interventricular y conecta el ventriculo izquierdo con la aorta, y
colocando un conducto desde el ventriculo derecho a la arteria pulmonar. El conducto no
crece con el nifio, por lo que suele requerir su sustitucién, a menudo varias veces a lo

largo de la vida.

En la actualidad, el prondstico de la cirugia de reparacion del tronco arterioso es bastante
bueno, con una mortalidad quirdrgica menor del 10% en la mayoria de los centros. A
pesar de ello, la mortalidad global en el tronco arterioso aun es relativamente alta, con
cifras estimadas del 10-20% en la lactancia, debido sobre todo a las lesiones cardiacas
adicionales, como la interrupcién del cayado adrtico, asi como a problemas no cardiacos,
como enterocolitis necrosante, malformaciones congénitas extracardiacas e

inmunodeficiencia asociada con el sindrome de Di George.”

11.6 Caracteristicas ecograficas diagndsticas

La proyeccion de cuatro camaras es normal. Esta malformacion puede detectarse en la

proyecciones del tracto de salida si se identifica un Unico tronco arterial situado sobre una
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gran comunicacion interventricular. El conducto arterioso suele estar ausente, por tanto,
solo deberia observarse una gran arteria y un cayado. Para distinguir el tronco arterioso
de la atresia adrtica con comunicacion interventricular, hay que evaluar la anatomia del
cayado aortico. En la atresia adrtica, habra una hipoplasia intensa de la aorta ascendente
y del cayado, y el flujo en el cayado sera retrogrado. En alrededor del 1% de los casos, el
tronco arterioso se asocia con una coartacion grave de la aorta o con una interrupcion del
cayado aortico en estos casos, el conducto arterioso esta presente y es la principal fuente

de flujo sanguineo a la mitad inferior del cuerpo. *°

12 Ventriculo derecho con doble tracto de salida
12.1 Definicion

Engloba un grupo de lesiones complejas, algunos autores lo definen como un
cabalgamiento mayor del 50% de la gran arteria posterior sobre la comunicacion
interventricular; otros definen la anomalia como una ausencia de continuidad entre las
valvulas adrtica y mitral, mientras que otros lo diagnostican solo cuando ambos grandes
vasos se originan completamente en el ventriculo derecho. ElI Congenital Heart Surgery
Nomenclature and Database Project debatié en el 2000 y su definicion de consenso de
esta anomalia se elabord del siguiente modo: es un tipo de conexion ventriculoarterial en
la que ambos grandes vasos se originan por completo o predominantemente del

ventriculo derecho. ”’'

12.2 Epidemiologia

Se produce en alrededor de 6-15 lactantes por 100.000 nacidos vivos. Parece haber un
predominio masculino. "

12.3 Anatomia

Casi todos los pacientes tienen comunicacion interventricular, entre las raras excepciones,
se incluyen la atresia de la valvula mitral y ventriculo derecho con doble tracto de salida,

donde no se observa una comunicacion interventricular.

Las comunicaciones interventriculares en el ventriculo derecho con doble tracto de salida
suelen clasificarse como subpulmonares, subadrticas. La gran arteria mas préxima al
tabique interventricular puede parecer que presenta un cabalgamiento sobre la

comunicacion interventricular doblemente relacionada con la hipoplasia conoseptal y esta
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rodeada por las valvulas aodrtica y pulmonar esta produce cuando el tabique conal es

hipoplasico o esta ausente. "

Hay tres tipos fisioldgicos principales: tipo tetralogia de Fallot, tipo trasposicion de grandes
vasos Yy tipo comunicacion interventricular. En el tipo tetralogia de Fallot la arteria
pulmonar suele ser anterior existe una comunicacion interventricular subaodrtica y hay un
cierto grado de estenosis pulmonar. En el tipo trasposicion de grandes vasos la aorta
suele ser anterior y la comunicacion interventricular es subpulmonar donde hay

desaturacion sistémica al nacer. 2

El tipo comunicacion interventricular es la mas frecuente suele asociarse con una
comunicacion interventricular subaodrtica grande, una arteria pulmonar anterior y ausencia
de obstruccion del tracto de salida, presenta fisiologia de comunicacién interventricular y

sobrecirculacién pulmonar, con saturacion sistémica de oxigeno normal o casi normal. ”'

12.4 Aspectos genéticos

A todas las madres que tengan un feto con este tipo de defecto se les debe ofrecer
consejo genético y pruebas genéticas, debido a que hasta el 43% tienen un trastorno
genético. Las anomalias cromosomicas que se asocian con mas frecuencia son las

trisomias 13 y 18, microdelecion 22q11.2, la trisomia 21 y el sindrome de Klinefelter.

12.5 Intervenciones y prondéstico

La cirugia suele depender de las caracteristicas fisioldgicas de la lesion y puede variar en
gran medida. Para la tipo Fallot con estenosis pulmonar grave, puede que se requiera una
derivacién aortopulmonar en el periodo neonatal para aumentar el flujo sanguineo
pulmonar, seguida de una reparacidon completa mas adelante en la etapa de lactancia,
aunque en algunos centros se realizara una reparacion completa neonatal. Dicha
reparacién completa incluiria el cierre de la comunicacion interventricular, la eliminacion
de la obstruccion del tracto de salida del ventriculo derecho y la supresion de la

derivacion. ™

Para la transposicion de grandes vasos a menudo puede realizarse un intercambio
arterial y el cierre de la comunicacion interventricular. Sin embargo, si se asocia con una
estenosis subpulmonar o pulmonar significativa, se puede colocar un conducto entre el

ventriculo derecho y la arteria pulmonar, creando una desviacion desde la comunicacion
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interventricular hacia la aorta anterior en lugar de realizar un intercambio arterial. Este

procedimiento se denomina reparacién de Rastelli.

Puede haber muchas lesiones concurrentes en este tipo de cardiopatia, que también
necesitan resolverse con intervenciones, como comunicacion interauricular, coartacion

adrtica y anomalias de las venas pulmonares. "

En cuanto al pronostico se asocia con un riesgo elevado de mortalidad precoz y cuidados
posnatales complejos. Los nifios en quienes se puede realizar una reparacion
biventricular tienen una probabilidad de supervivencia mucho mayor, con cifras de

supervivencia al alta del 93-95% vy de alrededor del 85-91% a los 5 afios. '

12.6 Caracteristicas ecograficas diagnésticas

Se asocia con otras anomalias cardiacas, entre las asociaciones frecuentes se pueden
citar anomalias venosas como la
comunicacion venosa pulmonar
conexion venosa pulmonar andmala
total, la conexién venosa pulmonar
andémala parcial y la vena cava superior
izquierda; defectos de los cojinetes
endocardicos, incluidos defectos del
canal auriculoventricular completos;
estenosis pulmonar; hipoplasia aodrtica;

y coartacion aodrtica, comunicacién

Figura XX Ventriculo derecho con doble tracto de interventricular tipo ostium

salida. secundum. Es frecuente en las

anomalias con heterotaxia. Un barrido hacia la cabeza fetal comenzando en una
proyeccion de cuatro camaras suele ser util para delimitar qué gran arteria es mas inferior

y posterior y para delimitar las relaciones izquierda-derecha. "2

13 TRANSPOSICION DE LAS GRANDES ARTERIAS
13.1 Definicion

Es una cardiopatia congénita en la que existe un situs solitus auricular y concordancia

auriculoventricular, pero hay una discordancia ventriculoarterial, de modo que el ventriculo
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derecho esta conectado con la aorta y el ventriculo izquierdo con la arteria pulmonar. La
aorta esta a la derecha y anterior respecto a la arteria pulmonar, que esta a la izquierda y

posterior. "°

13.2 Epidemiologia

Se produce en el 5-7% de todas las cardiopatias congénitas, con una incidencia de 0,33

casos por 1.000 nacidos vivos y un predominio masculino 2:1.7°

13.3 Anatomia

Se observa de forma aislada sin ninguna anomalia cardiaca adicional salvo un foramen
oval permeable alrededor del 50% de los casos y en algunos casos comunicacion
interventricular, que se produce en alrededor del 40-45%, puede haber una obstruccion
fija del tracto de salida del ventriculo izquierdo que puede ser secundaria a una
membrana fibromuscular subpulmonar y a un estrechamiento fibromuscular de tipo tanel,
también puede ser secundaria a la presencia de tejido redundante de la valvula mitral o a

unas cuerdas tendinosas anteriores anémalas. ”’

13.4 Aspectos genéticos

En la forma aislada, la incidencia de anomalias extracardiacas o cromosémicas es baja,
puede asociarse a heterotaxia, en algunos pacientes se han observado mutaciones de los
genes ZIC3, CFC1 y NODAL. "®

Se relaciona con la ingesta de acido retinoico o con inhibidores del acido retinoico,

302303 Estos datos

algunas familias tienen una recurrencia en familiares de primer grado
sugieren que la herencia monogénica con expresion fenotipica variable podria explicar la
agregacion familiar, la prevalencia también es mayor en lactantes de madres diabéticas,
después de una infeccion materna durante la fase critica de la cardiogénesis, con ingesta

de ibuprofeno y en casos de fecundacién in vitro .’

13.5 Intervenciones y prondéstico

Se tolera bien en la vida intrauterina, después del parto hay circuitos cardiacos paralelos
sistémicos y pulmonares. El retorno venoso sistémico desoxigenado es a la auricula
derecha ventriculo derecho aorta y el retorno venoso pulmonar oxigenado es a la auricula
izquierda ventriculo izquierdo pulmonar . Para sobrevivir, el recién nacido requiere una

mezcla intracardiaca a nivel auricular o ventricular o a nivel de las grandes arterias a
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través de un conducto arterioso persistente por lo tanto varios estudios sugieren que el
diagnostico prenatal puede reducir la mortalidad en lactantes debido a la capacidad de
diagnosticar rapidamente e intervenir tras el parto. La reparacion quirdrgica consiste en
una operacion de intercambio arterial. La valvula pulmonar nativa se convierte en la
neoaorta y las arterias coronarias se reimplantan en los senos de la neoaorta, la valvula
aortica nativa y la raiz se convierten en la neovéalvula pulmonar. Si existen
comunicaciones septales se cierran. En la actualidad, la mortalidad del intercambio
arterial es del 0-2.8%.°

13.6 Caracteristicas ecograficas diagndsticas

La transposicién de las grandes arterias aislada con un tabique interventricular intacto,
que se observa hasta en el 50% de los pacientes, tendra un aspecto normal en la
proyeccion de cuatro camaras, por lo tanto es necesario realizar una exploracién detallada

de los tractos de salida.

Dos estructuras muy importantes que deben definirse son el foramen oval permeable y el
conducto arterioso persistente, que si son restrictivos sugieren que el recién nacido

presenta un riesgo de desarrollar una hipoxia grave al nacer.”

Los tractos de salida seran paralelos, la arteria pulmonar principal suele ser corta, se
origina a nivel posterior en el ventriculo izquierdo y se bifurca. La proyeccién de tres vasos
mostrara la aorta como la gran arteria anterior y la arteria pulmonar en posicion posterior.
En ocasiones, los vasos no se pueden visualizar en la misma proyeccién, pues la aorta
asciende mas en sentido superior que la arteria pulmonar, el modo Doppler color puede
ayudar a distinguir las dos grandes arterias, hay que analizar el flujo en el conducto
arterioso porque un IP de 1.8 o menor se asocia con restriccion ductal y puede ser un

indicio de hipoxemia neonatal. °

Hay que evaluar las valvulas mitral y tricuspide en busca de cualquier anomalia o de
signos de obstruccion del tracto de salida del ventriculo izquierdo, se tiene que comparar

el tamafio de la aorta y de la arteria pulmonar. ”’
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Figura XXI. Transposicion de las grandes arterias.”’

14 Sindrome de corazén izquierdo hipoplasico
14.1 Definiciéon

Es una de las anomalias cardiacas mas graves y constituye un espectro de
malformaciones cardiacas, caracterizado por una hipoplasia grave del complejo corazon
izquierdo-aorta, consistente en atresia, estenosis o hipoplasia de la valvula mitral con una
hipoplasia marcada o ausencia del ventriculo izquierdo, asi como hipoplasia de la aorta

ascendente y del cayado aoértico. "

14.2 Epidemiologia

Se produce en alrededor de 1/5.000-6.000 nacidos vivos. Esta anomalia es mortal si no
se opera, y antiguamente el tratamiento paliativo era la Unica alternativa. Sin embargo, los
grandes cambios experimentados en los ultimos 30 afos en materia de diagnéstico,
cirugia y tratamiento médico del SCIH han permitido en la actualidad una supervivencia

hasta la edad adulta en la mayoria de los pacientes.”
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14.3 Anatomia

La mayoria de los mecanismos parecen estar relacionados con el fendmeno de ausencia
de flujo cuando existe una alteracion del flujo sanguineo, el crecimiento de las estructuras
cardiacas fetales afectadas se interrumpe, en su forma clasica consiste en una estenosis
grave o atresia mitral con estenosis grave o atresia adrtica y una cavidad del ventricular
izquierda hipoplasia, asi como una hipoplasia intensa del cayado aodrtico. Algunos
pacientes desarrollaran una restriccién grave a nivel del tabique interauricular o un cierre
del agujero oval, lo que confiere un pronéstico mucho peor, porque no hay salida al flujo
sanguineo pulmonar, por este motivo se suele ofrecer una intervencion fetal o una cirugia

posnatal urgente.”®

14.4 Aspectos genéticos

En el 10-19% de los pacientes se encontran malformaciones congénitas extracardiacas o
una anomalia genética. La mas frecuente de ellas es el sindrome de Turner, que se
produce en alrededor del 6% de las mujeres nacidas vivas con este sindrome, la
supervivencia es baja. Otros trastornos genéticos que se han asociado con este sindrome
son las trisomias 13 y 18, el sindrome de Noonan, las deleciones del cromosoma 7, el
sindrome de Holt-Oram, el sindrome de Smith-Lemli-Opitz, la trisomia 9 parcial y el
sindrome de Jacobsen, entre otros. Entre las anomalias extracardiacas asociadas se
incluyen agenesia del cuerpo calloso, hernia diafragmatica, atresia duodenal, fistula

traqueoesofagica y onfalocele.

14. 5 Intervenciones y prondéstico

Se dispone de dos intervenciones fetales dependiendo de la anatomia. En los casos de
estenosis aodrtica fetal en los que el ventriculo izquierdo aun no presenta hipoplasia, se ha
propuesto la valvuloplastia adrtica intrauterina para favorecer el flujo anterégrado 3¢ .
Esta intervenciéon se asocia con mortalidad fetal y los efectos sobre la mortalidad global y

el prondstico no estan claros.”

En los fetos con un tabique interauricular muy restrictivo o intacto, se ha realizado una
perforacion de dicho tabique y una colocacion de endoproétesis. El objetivo de este
procedimiento es abrir el tabique interauricular precozmente para permitir que la
vasculatura pulmonar mejore durante el resto del embarazo y realizar la intervencion con

circulacion extracorpdérea materna, en lugar de después del parto, cuando el lactante
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estara en una situacion critica debido a la intensa hipoxemia y la subsiguiente acidosis. °®
Después de nacer, un tabique interauricular muy restrictivo o intacto hace que la sangre
oxigenada que vuelve de los pulmones del recién nacido quede atrapada en la Al, por lo
que esta anomalia requiere una intervencion auricular urgente. Aunque se ha descrito el

éxito técnico de la intervencion intrauterina, las complicaciones son frecuentes.®

En los lactantes nacidos con esta cardiopatia la cirugia puede programarse en la primera
semana de vida, y suelen ser necesarias al menos tres intervenciones paliativas en los
primeros 5 afios de vida. En los nifios con un tabique interauricular intacto o muy
restrictivo, se requiere una intervencion posnatal urgente para su supervivencia, aunque
puede que no sea suficiente . La operacion de Norwood consiste en reconstrucciéon del
cayado adrtico, septectomia interauricular y anastomosis de la arteria pulmonar con la
aorta, creando una neoaorta. El flujo sanguineo pulmonar procede de una derivacion
aortopulmonar (Blalock-Taussig) o de un conducto de Sano (VD al conducto de la arteria
pulmonar). El procedimiento de Glenn (anastomosis de la vena cava superior con la
arteria pulmonar) suele realizarse hacia los 3-6 meses de edad. A continuacién, suele
realizarse un procedimiento de Fontan para crear un conducto desde la vena cava inferior
hasta las arterias pulmonares, entre los 2 y los 4 afios de edad. En la mayoria de los
casos, después del procedimiento de Fontan, el paciente ya no presenta cianosis, pues

todo el flujo sanguineo sistémico se dirige pasivamente a los pulmones. "

Se estima que la mortalidad prequirargica es de hasta el 10% en los estudios
epidemioldgicos, aunque es de tan solo un 3% en pacientes nacidos en un centro de
cirugia cardiaca o que han sobrevivido hasta su traslado a él. La mortalidad después de la
operacion de Norwood es alta en comparacion con la de otras cardiopatias, pero ha
mejorado en gran medida desde la introduccién de este procedimiento. Las estimaciones
recientes sugieren que la mortalidad hospitalaria en pacientes en quienes se realiza un
procedimiento de Norwood es del 7-26%. Se puede producir una mortalidad del 2-16%
entre la primera y la segunda etapa, asi como con los procedimientos posteriores. En la
actualidad, el 50-70% de los recién nacidos sobreviviran a las tres cirugias hasta los 5

afios, y la supervivencia sigue mejorando con el tiempo.”
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14.6 Caracteristicas ecograficas diagndsticas

El ventriculo izquierdo presenta una hipoplasia intensa, el anillo de la valvula mitral tiene
una hipoplasia muy marcada con un flujo minimo o ausente, el anillo de la valvula adrtica
tiene una hipoplasia muy marcada con
un flujo minimo o ausente el flujo por el
cayado adrtico es totalmente retrogrado
el flujo por el agujero oval es totalmente
de izquierda a derecha. En algunos
casos, el agujero oval puede ser muy
restrictivo o el tabique interauricular
puede estar intacto. En estos casos, la

venas pulmonares suelen estar

dilatadas, y el flujo venoso pulmonar es Figura XXII. Ventriculo izquierdo hipopléasico en
27
tanto anterégrado como retrégrado.® corte de cuatro camaras.

15 Atresia de la valvula tricuspide
15. 1 Definicién

Es la ausencia completa de dicha valvula sin comunicacién directa de la auricula derecha
con el ventriculo derecho. La ausencia de flujo de entrada ventricular derecho provoca la
hipoplasia del ventriculo derecho, cuya gravedad es variable debido a que esta anomalia

suele asociarse a una comunicacion interventricular.®’

15. 2 Prevalencia al nacer/epidemiologia

Supone el 1 a 3% de las lesiones cardiacas congénitas. ®'

15. 3 Anatomia

La atresia de la valvula tricuspide produce un cortocircuito auricular de derecha a
izquierda obligatorio. Los cuatro tipos son muscular (62%), membranoso (29%), tipo
Ebstein (6%) y valvular (3%). '

En la atresia de la valvula triciuspide muscular la auricula derecha tiene un suelo muscular
y no existe tejido valvular. En la membranosa el suelo de la auricula derecha es el tabique
membranoso. En la tipo Ebstein las valvas perforadas de la valvula tricuspide estan

adheridas al tejido valvular tricuspide desplazado en sentido inferior, lo que da lugar a un
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ventriculo derecho atrializado y sellado. En la atresia de la valvula tricuspide valvular, el
tejido valvular tricuspideo y las cuerdas tendinosas se visualizan, pero la valvula esta
totalmente imperforada. En todas las formas, el tracto de entrada del ventriculo derecho

esta ausente. &’

15. 4 Aspectos genéticos

El mecanismo genético responsable del desarrollo de la atresia de la valvula tricuspide se
desconoce por el momento. Se han descrito casos aislados de delecién del cromosoma

22q11.2 pero parecen ser esporadicos. °'

15.5 Intervenciones y prondéstico

Requiere una reparacioén quirurgica de ventriculo unico obligatoria y todos los pacientes
se tratan en ultima instancia mediante cirugia paliativa de ventriculo unico con una
derivacién de Glenn en el primer afio de vida y una operaciéon de Fontan en la primera
infancia. La supervivencia global a largo plazo es del 79% y el 82% en series con un

seguimiento a 25 y 10 afios, respectivamente. 52

15.6 Caracteristicas ecograficas diagnésticas

Tanto la ecografia 2D como la ecografia Doppler color en la proyeccion de cuatro
camaras pueden ayudar a identificar la desproporcién ventricular que se observa en la
atresia de la valvula tricuspide. Cuando la grandes arterias tienen una relacién normal, el
tamano de la comunicacién interauricular determina la magnitud del flujo sanguineo
pulmonar. Hay que evaluar la direccion del flujo en el conducto arterioso ya que el flujo
anterégrado normal en el implica la existencia de un flujo sanguineo adecuado después
del parto. Un flujo retrogrado en el conducto arterioso implica la existencia de una
obstruccién significativa del tracto de salida del ventriculo derecho o de una obstruccién

pulmonar y un flujo sanguineo pulmonar dependiente del conducto arterioso. &'
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Figura XXIII. Atresia tricuspidea en corte de cuatro camaras A Diagrama B Ecografia.”’
16 Conexioén venosa pulmonar anémala
16.1 Definicién

Normalmente, hay dos venas pulmonares procedentes del pulmoén derecho y otras dos
procedentes del pulmén izquierdo, y todas ellas se conectan con la auricula izquierda.
Cuando existe una conexion venosa pulmonar anémala total las venas pulmonares se
conectan directamente con una vena sistémica o drenan directamente en la auricula
derecha por lo tanto no existe conexion de las venas pulmonares con la auricula
izquierda. En la forma al menos una vena pulmonar se conecta normalmente con la

auricula izquierda y al menos una presenta una conexién anémala. 83

16.2 Epidemiologia

Se estima la prevalencia es de 0,9/10.000 nacidos vivos y supone alrededor del 2% de las
cardiopatias congénitas, se asocia frecuentemente con el sindrome de heterotaxia.

16.3 Anatomia

La conexidn o drenaje venoso pulmonar anémalo se produce a través de las venas de los
sistemas primitivos umbilicovitelino y cardinal del plexo esplacnico. &

16. 4 Supracardiaca

Es el tipo mas frecuente, las venas pulmonares forman una confluencia posterior a la
auricula izquierda, donde se origina un conducto desde la confluencia y asciende por
delante de la arteria pulmonar y el bronquio izquierdos. Este conducto venoso vertical
deriva del sistema venoso cardinal izquierdo y suele ascender por delante de la aorta y

hacia el mediastino superior, donde la vena vertical se anastomosa con la vena

56



braquiocefalica en un punto proximal a las inserciones de las venas subclavia izquierda y
yugular izquierda. Cuando la vena vertical izquierda pasa entre la arteria pulmonar
izquierda y el bronquio izquierdo, la compresion extrinseca del bronquio suele causar una
obstruccién venosa pulmonar. El retorno venoso pulmonar pasa a la vena braquiocefalica

izquierda y continua hacia la vena cava superior, llegando a la auricula derecha.

16.5 Conexién venosa pulmonar anémala total con el corazén

La conexion con el seno coronario se produce en alrededor del 16% de los casos, la
confluencia venosa posterior conecta con el seno coronario en la regién del surco
auriculoventricular izquierdo. El seno coronario sigue el trayecto normal entrando en la

auricula derecha. ®

16.6 Conexién venosa pulmonar anémala total infracardiaca

El sistema venoso umbilicovitelino permite que el drenaje venoso pulmonar andmalo
realice el retorno a nivel infradiafragmatico, esta forma se produce en alrededor del 13%
de los casos, la confluencia venosa es posterior a la auricula izquierda, y un vaso comun
desciende desde la confluencia por delante del esé6fago y atraviesa el hiato esofagico
hacia el abdomen. En la mayoria de los casos, la vena descendente conecta con el
sistema portal a través de la confluencia de las venas esplénica y mesentérica superior.
Cuando la vena descendente conecta con el sistema venoso umbilicovitelino, se observa
una obstruccién venosa pulmonar en el feto, que se agrava después del parto con el
aumento del retorno venoso pulmonar. La vena descendente también puede conectarse

con la vena cava inferior, la vena hepatica o a través del ductus venoso. #

16.7 Conexién venosa pulmonar anémala total con la auricula derecha

En el sindrome de heterotaxia con ausencia del septum secundum, el septum primum
estd desplazado en sentido superior y a la izquierda, lo que hace que las venas
pulmonares estén incorporadas en la auricula derecha. Las venas pulmonares estan
conectadas normalmente con la pared auricular posterior entre las vena cava superior
derecha e izquierda, pero drenan anormalmente en la auricula derecha debido al

desplazamiento anormal del tabique interauricular. &
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16.8 Conexidén venosa pulmonar anémala total mixta

Corresponde al 7% de los casos y se produce cuando las venas pulmonares se conectan
con distintas estructuras venosas y no todas se conectan o drenan a través de la misma

vena sistémica. %

16.9 Conexién venosa pulmonar anémala parcial

Se produce cuando una o mas venas pulmonares pero no todas se conectan con una
vena sistémica, presenta un amplio espectro de conexiones venosas variables. Las venas
pulmonares izquierdas suelen tener una conexién anémala con los derivados del sistema
cardinal izquierdo la vena braquiocefalica izquierda o el seno coronario, mientras que las
venas pulmonares derechas se conectan con los derivados del sistema cardinal derecho
que corresponde a las venas cavas. En el tipo mas frecuente la vena pulmonar izquierda

se conecta con la vena braquiocefalica izquierda. &

El sindrome de la cimitarra se observa en los fetos que tienen un drenaje venoso
pulmonar derecho anémalo con la unién entre la vena cava inferior y la auricula derecha .
También existe una hipoplasia del pulmon derecho y de la arteria pulmonar derecha, junto
con un flujo sanguineo pulmonar arterial desde la aorta. Esto produce un secuestro
pulmonar. La hipoplasia del pulmén derecho provoca el desplazamiento subsiguiente del

corazon al hemitérax derecho. &

16.10 Aspectos genéticos

Las publicaciones han sugerido una posible causa autosémica recesiva, desplazamiento
del marco de lectura en el gen NKX2.5la duplicacion del cromosoma 22q11.2 y los

sindromes de Turner y de Noonan. #

16.11 Intervenciones y prondéstico

El gasto cardiaco sistémico depende del tamafio de la comunicacion interauricular o del
foramen oval. La reparaciéon quirdrgica conecta la confluencia venosa pulmonar con la
pared posterior de la auricula izquierda y cierra con un parche la comunicacion
interauricular o el foramen oval. La vena vertical ascendente o descendente se liga. En un

estudio multicéntrico internacional se observo una mortalidad a los 3 afios del 15%. &
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16.12 Caracteristicas ecograficas diagndsticas

La falta de conexiones venosas pulmonares de retorno a la auricula (100%) y la presencia
de una confluencia venosa visible en la proyecciéon de cuatro camaras (96%) eran los
hallazgos mas constantes En ocasiones, también se observd la presencia de vasos
venosos verticales adicionales en la proyeccion de tres vasos, puede desarrollarse una

hipoplasia cardiaca izquierda relativa, dilatacion del corazén derecho.®

En conexion venosa pulmonar andmala
total puede haber una discrepancia de
tamafio en la que las cavidades cardiacas
derechas y la arteria pulmonar son mas
grandes que las cavidades izquierdas y la
aorta, la auricula izquierda puede tener un
aspecto pequefio, sin conexiones venosas,
la confluencia venosa pulmonar posterior es

posterior a la auricula izquierda y anterior a

la aorta descendente, se observa un flujo

Figura XXIV Conexion venosa anémala

monofasico cuando existe obstruccién
venosa pulmonar. En la variante supracardiaca, se observa una dilatacion marcada de la
vena cava superior y de la vena braquiocefalica, junto con una vena vertical con flujo
venoso dirigido en sentido superior hacia la vena braquiocefalica. En la variante
infradiafragmatica, se observa una estructura venosa adicional, anémala, que cruza desde
el térax en sentido inferior a través del diafragma para entrar en la vena cava inferior, las
venas porta, el ductus venoso o las venas hepaticas, con un aumento del flujo turbulento
en el higado. En una conexién venosa pulmonar anémala con el seno coronario, puede
observarse una Al pequefia con una dilatacion moderada o mayor del seno coronario y la

ausencia de venas pulmonares unidas con la auricula izquierda.

En el sindrome de la cimitarra, se observa una arteria pulmonar derecha pequefia,
dextrocardia, hipoplasia relativa del pulmén derecho y aumento del retorno venoso a la

cena cava inferior. &
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17 Coartacién de aorta
La coartacion aértica se define como una disminucion de calibre en la aorta que se puede
presentar a diferentes niveles y que da lugar a una dificultad en el flujo desde la aorta

ascendente hasta la descendente. %’

17.1 Epidemiologia

Supone entre la 5.2 y 8.2 malformacion cardiaca congénita, afectando entre el 5-8%, con
una incidencia estimada de 1/2.500 nacidos vivos®*. Afecta con mayor frecuencia a los
varones. En un 4-5% de los casos se asocia a arteria subclavia derecha anémala. Hasta
en un 35% de los pacientes con sindrome de Turner se asocia la presencia de coartacion

aortica.®

17.2 Anatomia

Aunque se desconoce la patogenia precisa, las dos principales teorias para el desarrollo
de la coartacion congénita de la aorta son: Reduccién del flujo sanguineo intrauterino
anterégrado que causa el subdesarrollo del arco aértico fetal y migracion o extensién del

tejido ductal en la pared de la aorta toracica fetal.?’

17.3 Caracteristicas ecograficas diagnésticas

El diagnéstico prenatal, en todas las series, describen una identificacion de menos del
30% de los casos. En el feto generalmente es muy dificil la identificacion de la zona de
estrechez, es por ello que eventualmente se sospecha por hallazgos indirectos de
desproporcion entre los ventriculos y las grandes arterias. El diagnéstico prenatal sera
siempre provisorio y presuntivo con confirmacién o exclusién postnatal, tras el cierre del
ductus arterioso. Los diagndsticos falsos positivos prenatales suelen ser frecuentes,
incluso en operadores expertos. En todo caso, la sospecha y posterior confirmacion

después del nacimiento son capaces de disminuir la mortalidad. *
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VIII PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

Se sabe que hasta hace 30 afos el feto no existia en medicina. En pocas décadas hemos
pasado de determinar la posicion fetal mediante la clinica a técnicas de imagen que
permiten estudiar con detalle la anatomia y fisiologia fetales. La patologia cardiaca es una
parte central en el estudio del feto debido a su elevada frecuencia al alto indice de
mortalidad y secuelas en los afectados, el impacto del diagnostico prenal en los recién
nacidos diagnosticados in utero, en las familias y la disminucién de la morbilidad y
mortalidad hacen que sea un tema sumamente importante en la actualidad, en el Centro
Medico Nacional 20 de Noviembre al ser un hospital de tercer nivel donde se cuenta con
el servicio de medicina materno fetal, se tiene el equipo necesarios y el personal
perfectamente capacitado para realizar este tipo de diagndsticos para tratar a los
pacientes de forma multidisciplinaria y mejorar la calidad de vida y el pronostico de su
patologia por tal motivo se planteo la siguiente pregunta: ;Cual es la incidencia de
cardiopatias congénitas estructurales diagnosticadas en el servicio de Medicina Materno

Fetal?
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IX. JUSTIFICACION

Las cardiopatias congénitas son las malformaciones estructurales mas frecuentes con una
alta morbimortalidad durante la infancia y la edad adulta, debido a los avances descritos
en la literatura en el diagnostico prenatal de dichas malformaciones mediante
ultrasonografia, en la actualidad los médicos materno fetales asi como otros médicos
dedicados a realizar diagnésticos oportunos contamos con la posibilidad de tener
informacién relacionada con las caracteristicas de la enfermedad, la evolucién, las
posibilidades, el prondstico, el riesgo de recurrencia para futuros embarazos y el
asesoramiento prenatal, asi como tener la oportunidad de programar el nacimiento en el
Centro Médico Nacional 20 de Noviembre, que es un hospital capaz de tratar a pacientes
con cardiopatias de alta complejidad ya que cuenta con diversos especialistas disponibles

de forma inmediata al nacimiento para asi obtener adecuados resultados perinatales.
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X OBJETIVOS

1. OBJETIVO GENERAL

* Conocer la incidencia de cardiopatias congénitas estructurales
diagnosticadas en el Servicio de Medicina Materno Fetal del Centro
Médico Nacional 20 de Noviembre en el periodo establecido entre el 1
de Marzo de 2013 al 1 Marzo del 2018.

2. OBJETIVOS ESPECIFICOS

Determinar que tipo de cardiopatia en la mas frecuente.

Conocer la epidemiologia de las pacientes diagnosticadas en el Servicio de
Medicina Materno Fetal.

Conocer los factores de riesgo que con mayor frecuencia estan asociados.
Detectar las alteraciones cromosdmicas asociadas.

Conocer en trimestre de embarazo en las cuales se hace mas comunmente
el diagnostico.

Conocer en que momento se resolvid el embarazo y la via de nacimiento.
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XI MATERIAL Y METODO

1. DISENO
* Se realizdé un estudio descriptivo, transversal, observacional, retrospectivo, en el
cual se incluyeron a todas las pacientes a las cuales se les realizo diagnostico

prenatal de cardiopatia congénita estructural.

2. CRITERIOS DE INCLUSION
* Todas las mujeres con embarazo y diagnostico prenatal de cardiopatia congénita
estructural en el feto a las cuales se les realizo el diagnostico en el Servicio de

Medicina Materno Fetal del Centro Medico Nacional 20 de Noviembre.

3. CRITERIOS DE EXCLUSION
* Pacientes a quienes se les realizo el diagndstico de cardiopatia estructural en otro

servicio (radiologia, ecocardiografia pediatrica)

4. CRITERIOS DE ELIMINACION
* Pacientes que solicitaron alta voluntaria.
* Pacientes las cuales no finalizaron el embarazo en el Servicio de Medicina
Materno Fetal del Centro Medico Nacional 20 de Noviembre.
* Pacientes con expedientes incompletos.
* Pacientes que se refirieron a sus hospitales de origen u a otra unidad para

continuar con su tratamiento.

5. METODO Y ANALISIS ESTADISTICO

Se obtuvieron los expedientes de las pacientes que cumplieron con los criterios de
inclusién para el estudio.

Se capturo una base de datos en el programa Excel de Office Mac 2015, se realizd
estadistica descriptiva, se graficaron los datos, se analizaron y discutieron los resultados y

finalmente se obtuvo una conclusion.
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6. DESCRIPCION OPERATIVA DE LAS VARIABLES ESTUDIADAS

Variable

Edad materna

Semanas
gestacion
momento

diagnostico

Resolucion

obstétrica

Tipo
embarazo
(Numero

fetos)

de

al

del

de

de

Definicion
operacional
Tiempo cronologico

de vida cumplido

por la madre al
momento del
diagnostico.

Semanas de vida

intrauterina
cumplidas al
momento del
diagndstico.

Es la expulsién o
extraccion completa
del cuerpo de su
madre, de un
producto de Ia
concepcion,

independientement
e de la duracion del
embarazo.

Es el desarrollo de
un feto en el Utero o
el desarrollo
simultaneo en el
utero de dos o mas
fetos.

Tipo Escala
Cuantitativ | Anos
a
Cuantitativ | Semanas y dias
a
Cualitativa | Cesarea
Parto
Aborto
Cualitativa | Unico
Multiple

Analisis
estadistico
Media y
desviacion
estandar
Prueba t de
Student U
de Mann
Whitney
Media y
desviacion
estandar
Prueba t de
Student U
de Mann
Whitney
Frecuencia
y
porcentajes
Chi 2

exacto de

test

Fisher

Frecuencia
y
porcentaje
s
Chi 2 test
exacto de

Fisher

65



Embarazo
producto de
FIVTE

Tipo de
Cardiopatia
congénita
estructural

(Gnicamente

las que se
pueden
detectar por
ecografia
prenatal)

Embarazo producto
de técnicas de
reproduccion
asistida
Fecundacién in vitro
con transferencia

de embriones

Son las
alteraciones del
corazon y los

grandes vasos que
se originan antes
del

debido a un

nacimiento

desarrollo
defectuoso del
embrion y feto

detectables
mediante
ultrasonografia in

utero.

Cualitativa

Cualitativa

SI/NO

Comunicacion
interventricular

Canal
auriculoventricular

Tetralogia de Fallot
y atresia pulmonar
con comunicacion

interventricular

Drenaje = anomalo
de venas
pulmonares parcial

Tronco arterioso

Ventriculo derecho
con doble tracto de

salida

Transposicion  de

las grandes arterias

Sindrome de
corazon izquierdo
hipoplasico
Anomalia de
Ebstein

Atresia de la

valvula tricuspide

Coartacion de aorta

Frecuencia
y
porcentaje
s

Chi 2 test
exacto de
Fisher
Frecuencia

y
porcentaje

Chi 2 test

exacto de

Fisher
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Malformacione

S

extracardiacas

asociadas

Cariotipo

Antecedente
familiar

cardiopatia

de

Son alteraciones
anatomicas que
ocurren en la etapa

intrauterina y que

pueden ser
alteraciones de
érganos,

extremidades (o]

sistemas, debido a
factores
medioambientales,
genéticos,

deficiencias en la

captacion de
nutrientes, o bien
consumo de

sustancias nocivas.
Es el patron
cromosomico de
una especie

expresado a través

de un codigo,
establecido por
convenio, que
describe las

caracteristicas de
Sus cromosomas.

Registro de las
relaciones entre los
miembros de una
familia junto con
sus antecedentes

de cardiopatia

Cualitativa

Cuantitativ

a

Cualitativa

Otras (Tipo)
SI/NO
TIPO

(Normal/Anormal)

(SI/NO)
Madre
Padre

Hermano

Frecuencia
y
porcentaje
s
Chi 2 test
exacto de

Fisher

Frecuencia
y
porcentaje
s
Chi 2 test
exacto de

Fisher

Frecuencia
y
porcentaje
s

Chi 2 test

exacto de
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Antecedente de
ingesta de

medicamento

Antecedente
infeccion
materna por
Rubeola

Resultado
perinatal
inmediato

Semanas de
gestacion del
momento de la
interrupcion

Registro de
medicamentos
teratbgenos a nivel

cardiaco

IgM y carga viral
positiva para
Rubeola al
momento del
diagnostico.

Es el estado del
producto del

momento de la
resolucion

obstétrica

Es el termino
comun usado
durante el
embarazo para
describir que tan
avanzado esta este
al momento de la
interrupcion.

Cualitativa

Cualitativa

Cualitativa

Cuantitativ

a

(SI/NO)
Tipo

(SI/NO)

Aborto/Obito/Muert
e neonatal/Vivo

(Semanas
Dias)

Fisher
Frecuencia
y
porcentaje
s

Chi 2 test
exacto de
Fisher
Frecuencia
y
porcentaje
s

Chi 2 test
exacto de
Fisher
Frecuencia
y
porcentaje
s

Chi 2 test
exacto de
Fisher
Media y
desviacion
estandar
Prueba t
de Student
U de Mann
Whitney
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7. ASPECTOS ETICOS

De acuerdo con la Ley General de Salud en materia de investigacion se trata de
una investigacion sin riesgo. Se sometera a revision del comité de ética
investigacion y bioseguridad del Centro Médico nacional 20 de Noviembre para su
aprobacion.

Los datos recabados se mantendran de manera confidencial, solo seran
manejados por el investigador principal y los investigadores involucrados en el
presente protocolo de investigacion del Centro Medico Nacional 20 de Noviembre.
En la recoleccidon de datos personales se siguen todos los principios que marca la
ley federal de proteccion de datos: licitud, calidad, consentimiento, informacién,
finalidad, lealtad, proporcionalidad y responsabilidad.se han implementado las
medidas de seguridad, técnicas, administrativas y fisicas necesarias para proteger
los datos personales y evitar el dafo, pérdida, alteracion, acceso o tratamiento no
autorizado. Toda la informacién proporcionada se utilizara con fines de
investigacion.

Los investigadores confirmamos que la revision de los antecedentes cientificos del
proyecto justifican su realizacidn, que contamos con la capacidad para llevarlo a
buen término, nos comprometemos a mantener un estandar cientifico elevado que
permita obtener informacién util para la sociedad, a salvaguardar Ia
confidencialidad de los datos personales de los participantes en el estudio,
pondremos el bienestar y la seguridad de los pacientes sujetos de investigacion
por encima de cualquier objetivo, y nos conduciremos de acuerdo a los estandares
éticos aceptados nacional e internacionalmente segun lo establecido por la Ley
General de Salud, Las Pautas Eticas Internacionales Para la Investigacion y
Experimentacién Biomédica, en Seres Humanos de la Organizacion Mundial de la

Salud, asi como la declaraciéon de Helsinki.
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Xl RESULTADOS

Se analizaron 49 expedientes de pacientes con diagndstico prenatal de cardiopatias
congénitas estructurales, a las cuales se les realizo el hallazgo ultrasonografico en el
servicio de Medicina Materno Fetal en el Centro Médico Nacional 20 de Noviembre en el
periodo comprendido entre marzo del 2013 a marzo del 2018.

El rango de edad del grupo fue entre 24 y 48 afos, con una media de 33 + 5.7. Se
encontré que del 100% (n=49) de la poblacién en 20% (n=10) tenian como antecedente

un familiar de primer grado con antecedente de cardiopatia congénita (ver grafica 1).

ANTECEDENTE HEREDOFAMILIAR DE CARDIOPATIA CONGENITA
ESTRUCTURAL

H Ningun familiar
Madre
H Padre

" Hijo previo

Gréfica 1. Antecedente heredofamiliar de cardiopatia congénita estructural. Antecedente
de madre con cardiopatia congénita (n=3), padre (n=2) hijo previo (n=5).

En cuanto al indice de masa corporal al momento del diagnéstico el 37% (n=18) de las
pacientes tenian peso normal. El 63% (n=31) presentd sobrepeso o algun grado de

obesidad, donde fue mas frecuente la obesidad grado 1 en un 23% (n=11) (ver grafica 2).
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CLASIFICACION DE LAS PACIENTES SEGUN EL iNDICE DE MASA CORPORAL

EPeso normal ®Sobrepeso HEGrado1 ®Grado2 ®Grado 3

Grafica 2. Clasificacion de las pacientes segun el indice de masa corporal en el momento en que se
realizo el diagnostico. Peso normal (n=18), sobrepeso (n=7), obesidad grado 1 (n=11), obesidad grado
2 (n=9), obesidad grado 3 (n=4).

Otro antecedente importante fue la presencia de diabetes como patologia concomitante
en el embarazo donde encontramos que 14 pacientes presentaron diabetes

pregestacional y 13 diabetes gestacional (ver grafica 3).

PACIENTES CON DIAGNOSTICO DE DIABETES

22

13

Pregestacional Gestacional Sin diabetes

Grafica 3. Pacientes con diagnostico de diabetes. Pregestacional 28.5%, gestacional 26.5%.
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En cuanto al uso de medicamentos cardiotéxicos durante el primer trimestre de la
gestacién unicamente se encontr6 en el 10% de las pacientes (n=5) de estos el
antecedente de ingesta de antiinflamatorios no esteroideos en 4% de las pacientes (n=2),
Inhibidores de la enzima convertidora de angiotensina en 4% (n=2) y en un caso
anticomiciales 2% (n=1).

No se encontré ninguna paciente con infeccion de Rubeola, tampoco se encontraron
pacientes con Fenilcetonuria.

De acuerdo a los resultados se realizo el diagnostico con mayor frecuencia en el segundo
trimestre del embarazo 78% (n=38) en el primer trimestre se diagnostico el 12% de los
casos (n=6) mientras en el tercer trimestre se encontré el 10% de los casos (n=5) (ver
grafica 4). En el 100% (n=49) de los casos se trato de embarazo con feto Unico.

Productos de técnicas de reproduccion asistida 9.6% (n=4)

TRIMESTRE DEL EMBARAZO EN EL QUE SE REALIZO EL DIAGNOSTICO

2do 38

1ero 6

0 5 10 15 20 25 30 35 40

Grafica 4. Trimestre en que se realizo el diagnostico prenatal de cardiopatia congénita estructural.

La incidencia de cardiopatias congénitas estructurales diagnosticadas in utero es del 3%,
debido a que en algunas pacientes no solo se diagnostica un solo defecto, si no que
frecuentemente las cardiopatias se asociacion con otras malformaciones tanto cardiacas
como extracardiacas, se encontraron en las 49 pacientes que se analizaron 71
cardiopatias, (ver grafica 5), la cardiopatia mas frecuente fue la comunicacion
interventricular en el 21% (n=15) del total de cardiopatias diagnosticadas (n=71). En
segundo lugar las anormalidades de las valvulas, el resto de cardiopatias se puede

apreciar en la grafica 5.
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TIPOS DE CARDIOPATIAS ESTRUCTURALES DIAGNOSTICADAS
PRENATALMENTE MEDICANTE ULTRASONOGRAFIA

©

4
3
2
II111
iR

OComunicacidn interventricular
OPatologia Valvular

B Comunicacidn interauricular
OCorazon izquierdo hipoplasico
B Anomalia de Ebstein

O Canal atrioventricular

B Corazon derecho hipoplasico
B Doble tracto de salida

B Transposicion de grandes vasos
OTetralogia de Fallot

B Tronco comun

B Coartacion de aorta

Grafica 5. Tipos de cardiopatias estructurales diagnosticadas prenatalmente mediante ultrasonografia.
Comunicacion interventricular 21%, Patologia valvular 16%, Comunicacion interauricular 14%, Corazon
izquierdo hipoplasico 13% Anomalia de Ebstein 10% Canal atrioventricular 10%, Corazon derecho
hipoplasico 6%, Doble tracto de salida de los ventriculos 4%, Transposicion de grandes vasos 3%,

Tetralogia de Fallot 1%, Tronco comin 1% Coartacion aortica 1%.

PATOLOGIA VALVULAR

* Insuficiencia tricuspidea

“ Insuficiencia aortica
Estenosis tricuspidea

- Estenosis aortica
Atresia pulmonar

Estenosis mitral

Grafica 6 Diagnostico de anomalias valvulares. Insuficiencia tricuspidea (n=3), Insuficiencia aortica (n=2),
Estenosis tricuspidea (n=2), Estenosis aortica (n=2), Atresia pulmonar (n=1), Estenosis mitral (n=1).
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Las malformaciones extracardiacas que se presentaron fueron en el sistema nervioso
central, musculoesqueleticas y genitourinarias. (Ver grafica 7).
MALFORMACIONES EXTRACARDIACAS ASOCIADAS
35
30
25

20

15

10

Sistema nervioso Musculares y
central esqueleticos

= Serie1 32 6 1 8

Ninguna Genitourinarios

Grafica 7. Malformaciones extracardiacas asociadas. Ninguna (n=32). Sistema nervioso central (n=6)
Musculares y esqueléticas (n=1), Genitourinarias (n=3).

Se realizo cariotipo en el 37% (n=18) y el resultado se muestra en la grafica 8.

DIAGNOSTICO PRENATAL DE CROMOSOMOPATIA MEDIANTE CARIOTIPO EN
PACIENTES CON CARDIOPATIAS CONGENITAS ESTRUCTURALES

ENormal Trisomia13 M Trisomia18 ™®Trisomia 21

Grafica 8. Diagnostico prenatal de cromosomopatias asociadas a cardiopatias congenitas estructurales.
Trisomia 13 de las pacientes 16% (n=8), Trisomia 13 2% (n1), Trisomia 18 2% (n=1).
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Finalmente en cuanto al desenlace obstetrico encontramos que 8 fetos desarrollaron
Hidrops lo que representa el 16%. Las perdidas fueron del 20% (n=10) abortos y obitos, y
se obtuvo 80% de recien nacidos vivos (n= 39) (ver grafica 9). La via de nacimiento mas
frecuente mediante interrupcién del embarazo via abdominal en el 67% de los casos (ver

grafica 10).

DESENLACE OBSTETRICO DE LAS PACIENTES CON DIAGNOSTICO PRENATAL
DE CARDIOPATIA CONGENITA ESTRUCTURAL

EPerdidas B Recien nacidos vivos

Grafica 9. Desenlace obstetrico 20% de perdidas (n=4) 80% recien nacidos vivos (n=80).

DESENLACE OBSTETRICO DE LAS PACIENTES CON DIAGNOSTICO PRENATAL
DE CARDIOPATIA CONGENITA ESTRUCTURAL

35 Perdidas Recien nacidos vivos

30
25
20
15

10

33

= Abortos Obitos = Parto Cesarea

Grafica 10. Desenlace obstetrico. Perdidas: abortos 8.1% (n=4) obitos 12.2% (n=6). Recien nacidos vivos:
Cesarea 67.3% (n=33) parto 12.4% (n=6)
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Xl DISCUSION

Las cardiopatias congénitas estructurales son las malformaciones mas frecuentes
reportadas en la literatura, en el Centro Medico Nacional 20 de Noviembre contamos con

una incidencia del 3%.

El uso del ultrasonido, el entrenamiento en medicina fetal y el diagnostico prenatal fetal se
ha utilizado desde hace varias décadas y en la actualidad gracias a los avances en la
tecnologia hasta el 95% de las cardiopatias congénitas principales pueden detectarse en

la etapa prenatal mediante ecocardiografia fetal detallada.

En la poblaciéon analizada se demuestra la etiologia de origen multifactorial en el
desarrollo de las malformaciéon cardiacas las cuales se presentan en el periodo de
embriogénesis entre la cuarta a la séptima semana, vemos que la edad materna en
nuestra poblacion en su mayoria esta representa por mujeres en la cuarta y quinta década
de la vida donde de acuerdo con la literatura mundial la calidad ovocitaria se encuentra

disminuida y cada vez es mas frecuente el uso de técnicas de reproduccion asistida.

Los factores analizados como la presencia de diabetes gestacional y pregestacional es
importante ya que debido al aumento de casos es cada vez mas frecuentemente la

presencia de malformaciones congénitas relacionadas con el mal control metabdlico.

La obesidad la cual se presento en el 63% de nuestras pacientes es una indicacion actual
para realizar ecocardiografia fetal ya que esta intimamente desarrollada con el riesgo de

desarrollar malformaciones cardiacas.

El uso de drogas cardiotoxicas durante el primer trimestre del embarazo es comun, mas
por que las pacientes en muchas ocasiones desconocen que se encuentran gestando en
el momento del desarrollo embriolégico cardiaco. En este estudio se presento en el 10%

incluyendo anticomiciales y antihipertensivos capaces de producir otras malformaciones.

En cuanto a las semanas de gestacion en las cuales se realizo el diagndstico
encontramos que es mas frecuente en el segundo trimestre 77%, debido a que la mayoria
de las pacientes cuentan con una exploracion estructural donde se incluye la revision
ecocardiografico que es capaz de detectar con un corte simple de cuatro camaras el 60%

de cardiopatias y hasta el hasta el 95% de las cardiopatias en manos expertas incluyendo
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todos cortes de ecocardiografia basica. La cardiopatia mas frecuente en nuestro estudio
coincide con lo reportado a nivel mundial la comunicacién interventricular, sin embargo
encontramos malformaciones que no son tan comunes como el canal atrioventricular, la
anomalia de Ebstein y el corazon izquierdo hipoplasico, debido a que somos un centro de

referencia a nivel nacional.

Es interesante destacar que se encontraron malformaciones extracardiacas ya que al
hacer el diagnostico que cualquier malformacién se debe de complementar la exploracién,
donde las malformaciones del sistema nervioso central fue la malformacion concomitante
mas frecuente y recordemos que esta es la segunda malformacién mas comun en orden

de frecuencia.

A las pacientes se les realiza cariotipo dependiendo de los recursos en el Centro Medico,
y de las semanas de gestacion en las que se detecta la cardiopatia debido a que es muy
frecuente las asociacion con cromosomopatias y sindromes genéticos, en el estudio
tuvimos 10 casos de cromosomopatias que represento el 20% de los casos similar a lo

reportado en la literatura.

Una causa frecuente de Hidrops fetal es la presencia de malformaciones cardiaca en

nuestra poblacion el 16% desarrollo Hidrops y muerte fetal.

Finalmente la via mas frecuencia de interrupcion del embarazo en los recién nacidos vivos
fue via abdominal en el 67.3% debido a que la mayoria de las pacientes ademas de la
cardiopatia fetal presentaron alguna comorbilidad relacionada con la edad materna
avanzada, la obesidad, la diabetes y von ello una indicacién obstétrica para realizar

Cesarea.
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XIV CONCLUSIONES

En este estudio se concluye la gran importancia que tiene el realizar el diagnostico
prenatal de cardiopatias congénitas ya que actualmente el feto como paciente se ha
situado en la primera linea de diagnostico de esta patologia.

En nuestro estudio la incidencia en nuestro servicio que es del 3%.

La cardiopatia mas frecuente es la comunicacion interventricular, sin embargo tenemos
una alta incidencia en el diagnostico de cardiopatias complejas con lo que se mejora la
atencion neonatal, se pueden realizar acciones inmediatas y con ello mejorar los
resultados perinatales.

La edad promedio de las pacientes fue de 33 afios, el 20% de las pacientes tiene un

familiar de primer grado con cardiopatia congénita, los factores de riesgo que se asocian

con mayor frecuencia es la obesidad, la presencia de diabetes tanto pregestacional como

gestacional.

La alteracion cromosdmica mas frecuente fue la trisomia 21, con mayor frecuencia el

diagnostico se realiza en el segundo trimestre, se reportan perdidas de la gestacion en el

20% y la via de nacimiento mas comun es via cesarea.
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XVI ANEXOS

1. CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

ACTIVIDAD REALIZADA FFM A MJ
E A B A U
B R RiY NI
R Z 1:0:0
E O L
R
o

O - rcce

”w 0 O »

Revision de la literatura.

. Realizar titulo de la tesis.

Identificacion de requerimientos.

. Solicitar ayuda a asesores comentar el proyecto.

Elaboracion de solicitudes y formatos solicitados por ensefianza e investigacion
medica.

Realizar justificacion, planteamiento del problema, objetivos.

Primera revision de los asesores y firmas de aceptacion de protocolo y realizar

correcciones.

Protocolo sometido al comité de ética y de tesis.

Aceptacion del protocolo.

. Marco teorico final

"Soiicitud de expedientes.

- Recoleccion de datos.

Segunda revision borrador por asesores y realizar correcciones.

. Realizar base de datos en Excel con la informacion obtenida.

Realizar con asesores el analisis estadistico de las variables.

Definir el resto de los elementos y describirlos material y métodos, disefio y variables
estudiadas.

Definir variables operativas.

Tercera revision de borrador de tesis por asesores

y realizar correcciones.

Descripcion de resultados y graficas.

- Discusion.

Conclusioén.

. Cuarta revision de borrador por asesores y realizar correcciones.

Realizar borrador final revisiéon por los asesores y realizar correcciones.

. Impresion

' Entrega de tesis
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