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INTRODUCCION

Cardiopatias Congénitas se presenta en

8/1000 RNV.

>90% origen multifactorial.

Establecimiento izquierda- derecha en
el eje embrionario, se inicia en el nodulo

de HENSEN.
Cromosoma 14

j‘> Expresion de
genes (v, pitx) que confieren a cada
lado del embridn, propiedades

especificas.
Simetria corporal es pseudobilateral.
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Pitx 2: principal gen diana del nodo
participa en el desarrollo de asimetria embrionaria, se expresa en la auricula
izquierda, los cara anterior de los ventriculos y el lado izquierdo de la camara de
salida.




Eje Cardiaco

* Orientacion rotacional del corazon en
el torax, es decir si el apex es
Izquierdo o derecho.

e > Alteracion del eje es manifestacion
de enfermedad cardiaca congénita
intrinseca. - -

» 3tipos de ejes cardiacos: | pemocard:

Dextrocardia
Mesocardia
g J




e

1 -
g EE
Nl -

SERFO

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, , anomalia de
Ebstein, TGA, doble
salida del VD, drenaje
pulmonar anomalo
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“Mesocardia

<+ Apex cardiaco en la linea
media

*Raro

s*Alta asociacion con
defectos cardiacos (AP,
ventriculo unico y doble AZ}H_:]UUS

salida del VD) secundario
a anomalias extracadiacas
como tumores
Intratoracicos, hernia
diafragmatica |,
cromosomopatias y
sindromes geneticos.

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




DEXTROCADIA
SITUS SOLIS SITUS INVERSUS
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=Dextrocardia

<+ Apex hacia la derecha
* 1/29.000 RNV
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*+Se asocia en el 95 %0
defectos cardiacos como
TGA, CIA, C1V, Co A,
Diverticulo VI, Anomalia
de Ebstein y doble

salida del ventriculo
derecho.

*Situs Solitus: 47%0
- . AN VA relaciones
Situs Ambiguous:30%o normales (CTGV. ASD.
Situs Inversus: 23%b oy o v i il

2. AN + VA discordancia
% Se asocia a (CTGW : VSD, P‘:, AVSD:
tetralogia; Ebstein;

malformaciones DATVE).
extracardiacas




Posicion Cardiaca
 Ubicacion del corazén en el torax.

* Definido por la posicion de las
auriculas.

DERECHO

Vena cava
Auricula derecha

Higado

Arco aortico |ZQU | ERDO

Auricula izquierda
Estomago ‘







SITUS

 Relacion de posicion y organizacion
de 6rganos toracoabdominales pares
O impares con respecto ala linea

media




ssDisposicion normal
del corazon hacia la
izquierda, higado a
la derechay

estomago a la
Izquierda.

+*Se asocia solo con
el 196 CC




Situs Inversus
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Inversion | ==
completa del situs
solitus, con el

corazon hacia la . .
derecha. #5 L e
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e 1 de 10.000 RNV. e

® Situs inversus WAL TR ROty | el NS COELAL TeT CASIDO ) F T =i ey TS

- Ll Sifs inversas with dextrocardia -
totalis = =
Situs inversus + dextrocardia

e Dg desde las 18
Sem gestacion

 Raro con N e
levocardia :
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Situs inversus




 0,3-0,5%0 asociado
a CIA, ClV, atresia
pulmonar y
correcta posicion

de las grandes
arterias , Anomalia
de Ebstein y doble
salida del
ventriculo derecho.




PRONOSTICO

e Descartar:
1.malformaciones intra y extracardiacas.

2.Sindrome de kartagener: 5096 situs
INnversus




Situs Ambiguous

Menos comun.
t 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, Sindrome de
asplenia o Sindrome de Ivemar

Ambas auriculas
derechas

Pulmones trilobulares y
bronquio epiarterial.

Estomago en linea media
0 en ambos lados.

Higado en linea media.
Asplenia o hiposplenia
Asociado 99-100%0 a
CIAy CAV, 75% TGA, EP
Y AP, 50%0 ventriculo
anico .

Riesgo de recurrencia
5%
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““lsomerismo lzquierdo, Sindrome de Poliesplenia

Bilateralidad izquierda
1/100.000 RNV
Dos auriculas izquierdas

MC: 40-60%0 CoA, EM,
Hipoplasia de VI, l TGA, canal

A\Y}

Se asocia a bradiarritmias
cardiacas, hidrops fetal y Obito

Multiples bazos agrupas a la
curvatura del estomago

Pulmones bilobulado y bronquio
hipoarterial

Higado en linea media

Estomago izquierdo o en linea
media




CARACTERISTICAS ECOGRAFICAS FRECUENTES
DEL ISOMERISMO AURICULAR IZQUIERDO

- Eja cardiaco hacla izquierda o mas cenltral

= Vena cava infenor no visible en porcidn hepatica (B0%)
- Venas hepaticas drenan diractamente hacia la auricula

= Dos vasos detras del corazdn

= Habitualmente, canal atrioventricular
= Puede haber blogueo A=V completo (68%)
- Corazdn dilatado e hipartrdfico (con bloguaa)

- Vana cava superor (zquierda parsistenta (56%)
- Drenaje andmalo venoso pulmonar




Ectopia Cordis

Posicion anormal del
corazon fuera del tOrax

Defecto de la migracion del
mesodermo y cierre ventro-
medial

14-18 vida embrionaria
Incidencia 5/1.000.000 RVN

Tipos:
/




PRONOSTICO

e Cervical 100% mortalidad

e 90% fallece el 1 dia de vida

e Correccion quirurgica en 2 fases
resultados variables y depende de
cardiopatias estructurales asociadas,
presencia de esternon y pericardio
parietal.
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US 11-14

e TN =95 para edad
gestacional (Icn45-
84mm)

e Ductus venoso: Onda
A (-) o Reversa

e FC:<100 - >180




US 22-24

PHA O OHA

ARTERIA UMBILICAL
UNICAL e Necesario :

SITUS SOLITUS, ECOCARDIOGRAFIA
INVERSUS O FETAL
AMBIGUOUS RMN FETAL

MALFORMACIONES
EXTRACARDIACAS

ALTERACIONES DEL
DOPPLER
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