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INTRODUCCION
• Cardiopatías Congénitas se presenta en 

8/1000 RNV.
• >90% origen multifactorial.
• Establecimiento izquierda- derecha en 

el eje embrionario, se inicia en el nódulo 
de HENSEN.

• Cromosoma 14            Expresión de 
genes (iv, pitx) que  confieren a cada 
lado del  embrión, propiedades 
especificas.

• Simetría corporal es pseudobilateral.



Pitx 2: principal gen diana del nodo
participa en el desarrollo de asimetría embrionaria, se expresa en la auricula 

izquierda, los cara anterior de los ventrículos y el lado izquierdo de la cámara de 
salida.



Eje Cardiaco

• Orientación rotacional del corazón en 
el tórax, es decir si el ápex es 
izquierdo o derecho.

• > Alteración del eje es manifestación 
de enfermedad cardiaca congénita 
intrínseca.

• 3 tipos de ejes cardiacos: Levocardia
Dextrocardia
Mesocardia



LEVOCARDIA 
Apex hacia la 

izquierda
Angulo de 45° +/-
20° con el eje 
anteroposterior del 
tronco

> 57° se considera 
anormal, aumenta el 
riesgo de defectos 
cardiacos 
concomitantes. Tales 
: Co A, , anomalía de 
Ebstein, TGA, doble 
salida del VD, drenaje 
pulmonar anomalo



Mesocardia 
Ápex cardiaco  en la línea 

media

Raro

Alta asociación con 
defectos cardiacos (AP, 
ventriculo unico y doble 
salida del VD)  secundario  
a  anomalías extracadiacas  
como tumores 
intratoracicos, hernia 
diafragmatica  , 
cromosomopatias y 
sindromes geneticos.

Puede ocurrir en los 3 
tipos de situs solitus, 
inversus y ambiguous.



Dextrocardia
Ápex hacia la derecha
1/29.000 RNV

Se asocia en el 95 %  
defectos cardiacos como  
TGA, CIA, CIV,  Co A, 
Divertículo VI, Anomalía 
de Ebstein y doble 
salida del ventrículo 
derecho.

Situs Solitus: 47%
Situs Ambiguous:30%
Situs Inversus: 23%
Se asocia a 

malformaciones 
extracardíacas

DEXTROCADIA 
SITUS SOLIS                    SITUS INVERSUS



Posición Cardiaca
• Ubicación del corazón en el tórax.
• Definido por la posición de las 

aurículas.
DERECHO

IZQUIERDO

Vena cava 
Auricula derecha 

Hígado

Arco aórtico
Auricula izquierda

Estomago  



Posición Cardiacas



SITUS 

• Relación de posición y organización 
de órganos toracoabdominales pares 
o impares con respecto a la línea 
media 



SITUS SOLITUS

Disposición normal 
del corazón hacia la 
izquierda, hígado a 
la derecha y 
estomago a la 
izquierda.

Se asocia solo con 
el 1% CC



Situs Inversus
• Inversión 

completa del situs 
solitus,  con el 
corazón hacia la 
derecha. 

• 1 de 10.000 RNV.
• Situs inversus 

totalis = 
Situs inversus + dextrocardia 

• Dg desde las 18 
Sem gestación

• Raro con 
levocardia 



Situs Inversus

• 0,3-0,5% asociado 
a CIA, CIV, atresia 
pulmonar y 
correcta posición 
de las grandes 
arterias , Anomalía 
de Ebstein y doble 
salida del 
ventrículo derecho.



PRONOSTICO

• Descartar: 
1.malformaciones intra y extracardíacas. 
2.Síndrome de kartagener:  50% situs 

inversus



Situs Ambiguous

• Menos común.
• Consanguinidad.
• Origen genético (A.dominante, 

recesivo o ligado X)
• heterotaxia
• Bilateralidad precoz
• Suele presentarse con 

malformaciones cardiovasculares 
complejas. 



Tipos de Situs Ambiguous
Conocido como Isomerismo derecho, Síndrome de 
asplenia o Síndrome de Ivemark

• Ambas aurículas 
derechas

• Pulmones trilobulares y 
bronquio epiarterial.

• Estomago en línea media 
o en ambos lados.

• Hígado en línea media.
• Asplenia o hiposplenia
• Asociado 99-100%  a 

CIA y CAV, 75%  TGA, EP 
Y AP, 50% ventrículo 
único .

• Riesgo de recurrencia 
5%



Isomerismo Izquierdo, Síndrome de  Poliesplenia

• Bilateralidad izquierda
• 1/100.000 RNV
• Dos aurículas izquierdas
• MC: 40-60% CoA, EM, 

Hipoplasia de VI,      TGA, canal 
AV

• Se asocia a bradiarritmias 
cardiacas, hidrops fetal y óbito

• Múltiples bazos agrupas a la 
curvatura del estomago 

• Pulmones bilobulado y bronquio 
hipoarterial

• Hígado en línea media 
• Estomago izquierdo o en línea 

media 





Ectopia Cordis
Posición anormal del 
corazón fuera del tÓrax
• Defecto de la migración del 

mesodermo y cierre ventro-
medial

• 14-18 vida embrionaria 
• Incidencia 5/1.000.000 RVN

• Tipos:

Cervical 
Torácica 7%

Toracoabdominal(P.CANTRELL)
Abdominal 



PRONOSTICO 

• Cervical 100% mortalidad
• 90% fallece el 1 día de vida
• Corrección quirúrgica en 2 fases 

resultados variables y depende de 
cardiopatías estructurales asociadas, 
presencia de esternón y pericardio 
parietal.



US

US 11-14
• TN >95 para edad 

gestacional (lcn45-
84mm)

• Ductus venoso: Onda 
A (-) o Reversa 

• FC:<100 - >180



US 22-24

• PHA O OHA
• ARTERIA UMBILICAL 

UNICAL 
• SITUS SOLITUS,  

INVERSUS  O 
AMBIGUOUS

• MALFORMACIONES 
EXTRACARDIACAS

• ALTERACIONES DEL 
DOPPLER 

• Necesario :
ECOCARDIOGRAFIA 

FETAL 
RMN FETAL 
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