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Introduccion.

 Ectopia cordis (EC) es una rara anomalia congénita con
una incidencia estimada de 7-8 por millén de NV.

« Caracterizado por la presencia del corazéon fuera de la
cavidad toracica a través de un defecto pericardico y de la

pared anterior.



Etiologia.

 No se ha explicado completamente hay varias teorias.

* Falla primaria del descenso del corazéon y la fusion de la linea
media de los pliegues laterales del cuerpo en el desarrollo
embrionario temprano.

 Ruptura del saco vitelino conduce a la formacion de bandas
filorosas que producen compresion, evitando la fusion en la
linea media de la pared toracica en desarrollo.



Etiologia.

La teoria mas reciente establece que los embriones que
carecen de un gen funcional de proteina morfogenética
0sea (BMP2), que median la formacion del tubo cardiaco y
el cierre de la pared del cuerpo ventral, se presentan con
su corazon fuera del amnios.



Diagnadstico.

« Puede ser diagnosticada prenatalmente por ultrasonido
mediante la visualizacion del corazén fetal latiendo fuera de la
cavidad toraxica.

 Debido a gue este defecto se encuentra presente desde la
embriogénesis, su dg puede ser realizado en etapa tempranas
del embarazo.



Clasificacion.

La EC puede ser parcial cuando una porcion del
corazon, generalmente el apice, se encuentra fuera
de l|la cavidad toracica, o completa cuando el
corazon esta completamente expuesto.



| Clasificacion.

* Cervical, el corazon se encuentra en el cuello y el
esternon esta intacto.

 Toracocervical, el corazdn se exterioriza a través de un
defecto en la porcion superior del esternon.

» Toraxico, existe un defecto esternal y el corazon protruye
a traves de la pared anterior del torax.



Clasificacion.
« Toracoabdominal, el defecto se encuentra en la
porcion inferior del esternon y epigastrio.

 Abdominal, el esternon esta indemne y una solucion
de continuidad en el diafragma permite el
desplazamiento del corazon al abdomen superior.



Anomalias Asociadas.

« A menudo ocurre en el contexto de otras anomalias que
Incluyen la enfermedad cardiaca congenita (CHD) y la
pentalogia de Cantrell (ectopia cordis, deficiencia del
pericardio anterior, solucion de continuidad en el esternon

y en la porcion anterior del diafragma y malformaciones
cardiacas).



Anomalias Asociadas.

« Se ha relacionado con anormalidades cromosdémicas
como trisomia 18, sindrome de Turner, 46, XXy 17q +.

 Onfalocele, gastrosquis, defectos del tubo neural, fisura
labiopalatina, y una gran variedad de malformaciones
esqueléticas.
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Caracteristicas.

Cohorte incluyd 17 fetos con EC, 6 (35%) toracica y 11
(65%) toracoabdominal.

7/ tenian el corazon completamente fuera del torax el resto
solo tenia una pequena porcion del corazdon expuesta.

La edad materna media en el momento del dg fue de 26,5
anos.

La EG media al primer ultrasonido fue de 16,4 semanas.
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Miocardiopatia Fetal.



Introduccion.

Es un trastorno del musculo cardiaco, el cual puede
presentarse como un trastorno primario o0 puede estar
asociado a anomalias estructurales o enfermedad

pericardica.

Las miocardiopatias se definen postnatalmente como
enfermedad del musculo cardiaco donde este es
estructuralmente anormal, en ausencia de enfermedad
coronaria, hipertension, enfermedad valvular o cardiopatia

congenita.



Introduccion.

« La Ilimitacion del Dg ecografico no permite una
Interpretacion etioldgica, fisiopatologicay el dg preciso es
posible solo después del nacimiento.



Epidemiologia.

« La prevalencia se desconoce con precision.

 Representa un 2-7% de las enfermedades cardiovasculares
en neonatos y nifos.

s En el feto se estima entre 8-11% de la enfermedad
cardiovascular.

e 1/3 de los fetos afectos fallecen intrauterino.



Clasificacion.

 Miocardiopatia dilatada (MCD)
 Miocardiopatia hipertrofica (HCM)
 Miocardiopatia restrictiva (RCM)

 Miocardiopatia/ displasia arritmogénica del
ventriculo derecho.



Miocardiopatia Hipertrofica.

« Se define como el aumento de la masa o grosor de la
pared ventricular en ausencia de condiciones de
sobrecarga (hipertension, enfermedad valvular)

 Ecograficamente se observa un engrosamiento
miocardico global, con disminucion de la cavidad

ventricular.



Miocardiopatia Hipertrofica.

En el feto un aumento del grosor de la pared ventricular por
encima del Pc 97,5.

Postnatal 1 de cada 500 personas presentan HVI en
ausencia de HTA o enfermedad vascular.

Puede ser secundaria a DM caracterizado principalmente
por hipertrofia septal. como consecuencia del metabolismo
anabolico de la hiperinsulinemia y acumulacion de
glucogeno en el Il T.



Miocardiopatia Hipertrofica.

 Existe regresion completa en la mayoria de los
casos en los primeros 6 meses.

» Otras patologias asociadas RCIU severa (corazon
globular e hipertrofico) y STFF.



Miocardiopatia Hipertrofica.

Las MCH primarias son causadas por mutaciones en genes
gue codifican proteinas contractiles del sarcomero.

La mayoria pertenecen a cadena pesada de B-miosina y la
proteina C ligada a miosina.

Asociacion Sd de Noonan que resulta en mutaciones de
genes tirosin-fosfatasa.

Casos asoclados a mutaciones del ADN mitocondrial.



Vista apical de las cuatro camaras en un feto
con cardiomiopatia hipertrofica. El tabique

interventricular y las paredes ventriculares
derecha e izquierda estan engrosadas.




Miocardiopatia Dilatada.

 Se define como |la presencia de dilatacion de la cavidad
ventricular y disfuncion sistolica, en ausencia de
condiciones de sobrecarga anormales ( HTA, enfermedad
valvular).

« Se Identifica un aumento del tamano ventricular con
paredes de grosor normal y signos de disfuncion sistdlica.



Miocardiopatia Dilatada.

« Contractilidad reducida (fraccion de acortamiento <28%).

« Aumento de la cavidad ventricular >Pc 97,5 sin
engrosamiento de paredes ventricular.

 Multiples causas hasta el 25% son infecciosas como
coxsackie, adenovirus, parvovirus B19, VIH. (bacterias,
micobacterias y parasitos).



Miocardiopatia Dilatada.

« La anemia asociada a las cardiomiopatias incluyen a
hidropesia fetal inmune, alfa-talasemia homocigotica,
deficiencia de glucosa-6-fosfato-deshidrogenasa, vy
hemofilia A.

« Otras causas OH, quimioterapia, enfermedades
autoinmunes anti-Ro y anti-LA (20%).



Miocardiopatia Dilatada.

Un 35% puede ser familar con penetrancia variable y
patron herencia autosdémico dominante, enfermedades
neuromusculares.

Mal pronostico fetal asociado con disfuncion diastoélica y
regurgitacion de valvulas AV.

Se asocia a hidrops (60% de los casos) alta muerte fetal.

Recurrencia entre un 20 — 55%.



Miocardiopatia Dilatada.

Inducida por arritmia (taquiarritmia o bradiarritmia) es la causa mas
comun de hidrops fetal no inmune en EE.UU.

La taquicardia supraventricular fetal es la arritmia fetal sostenida mas
comun.

Se puede presentar con la cardiomiopatia congestiva cuando la
frecuencia cardiaca rapida resulta de una diastole acortada, de tal
manera que la perfusion del miocardio (la mayoria de la cual ocurre
en diastole) esta disminuida marcadamente.



Vista cuatro camaras en un feto con una
cardiomiopatia congestiva causada por
taquicardia supraventricular. También se
observan una efusion pericardica (P) y una
efusion pleural




Vista apical de las cuatro camaras en un feto
con una cardiomiopatia dilatada resultante
de una anemia.




Causas Miocardiopatias Primarias.

Dllatadas Hipertroficas Restrictlvas

Insuficiencia de alto gasto Infantes de madres diabeticas Fibroelastosis
Anemia Sindrome de Noonan endocardicas
Rh iscinmunizacion Enfermedad de almacenaje de glicogeno Lupus eritomatoso
Alfa-talasemia Transfusion de gemelo a gemelo materno
Deficiencia de glucosa-6-fosfato- deshidrogenasa
Hemofilia A
Sobrecarga de volumen
Malformacion arteriovenosa
Hemangioendoteliomas
Teratomas sacrococcigeos
Malformacion de la vena de Galeno
Transfusion de gemelo a gemelo
Gemelo acardiaco
Dano directo del miocardio
Infeccion
Virnus Coxsackie
TORCH
Parvovirus
Taquicardia fetal
Hipoxia fetal
Taquicardia supraventricular
Lupus eritomatoso materno
Bradicardia fetal




Miocardiopatia Restrictiva.

Se caracteriza por una fisiologia ventricular restrictiva,
con volumenes ventriculares diastolicos o sistélicos
normales o reducidos y con paredes ventriculares
normales.

Patron de llenado ventricular reducido con rigidez del
miocardio ocasionando un aumento de presion
Intraventricular con escaso aumento de volumen.



Miocardiopatia Restrictiva.

* Presenta disfuncion diastolica como hipertrofia
ventricular con crecimiento auricular bilateral con
Insuficiencia tricuspidea.

 |diopatica o asociada a enf. Sistémica como
esclerodermia, amiloidosis, sarcoidosis,
fibroelastosis.



Miocardiopatia Restrictiva.

 Diagnostico ecografico presencia de crecimiento
auricular, funcion diastolica anormal, flujo anormal AV y
flujo venoso sistémico.

 Miocardiopatia es rara en la vida fetal con mala evolucidn
rapido deterioro y alta mortalidad



Miocardiopatia No Compactada.

Consiste en la persistencia de trabeculaciones
ventriculares marcadas con profundos SUrcos
Intertrabeculares y con irrigacion vascular directa por las
cavidades ventriculares.

Ecograficamente se Identifica trabeculaciones
prominentes, pared miocardica engrosada con una zona
delgada y compacta a nivel del epicardio y otra zona
gruesa a nivel del endocardio.

Formas familiares 20-50% de los casos



Miocardiopatia Arritmogénica del VD.

« Se define histoldogicamente por la presencia de un
reemplazo progresivo del miocardio derecho por tejido
adiposo y fibroso habitualmente el triangulo de displasia
formado por una zona de entrada y salida del ventriculo
derecho como es el apex.



Miocardiopatia Arritmogénica del VD.

* Frecuencia 1/5000 y se asocia con muerte subita y
cuenta con un componente recesivo.

* Vision ecografica disfuncion miocardica derecha
con o sin disfuncidon izquierda y acompafnadas de
anomalias del ritmo cardiaco.



Manejo Miocardiopatias.

 Miocardiopatia hipertréofica estudio de Diabetes, EPF
(RCF), excluir STFF.

 Descartar miocardiopatia familiar.
« Estudio genético.
 Descartar enfermedades metabolicas (dificil dg).

« Mortalidad +/-50%.



Manejo Miocardiopatias.

 Miocardiopatia dilatada estudio LA por medio de PCR y/o cultivo.

« Estudio de cariotipo fetal.

 Doppler pick sistolico ACM, realizar cordocentesis para confirmar
diagnostico.

« Estudio de anticuerpo anti-Ro y anti-LA.

« Estudio familiar descarte de cardiopatias.

 Mortalidad +/- 80% (asociado a insuficiencia valvular AV y/o hidrops).
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 El objetivo de este estudio fue estimar la precision de la
evaluacion prenatal del espesor del tabique
interventricular (SIV), espesor de l|la pared miocardio
derecho, y el grosor de |la pared del miocardio izquierdo
por ultrasonido bidimensional para la prediccion de la
mortalidad perinatal y diagnostico postnatal de
miocardiopatia hipertrofica (MCH) en mujeres diabéticas
embarazadas.




Un total de 120 diabéticas a las 35 sem o0 mas desde el 1/1/2012 hasta
el 30/6/2014 en el Hospital de Maternidad Ain Shams, EIl Cairo, Egipto.

El ultrasonido 2D se realiz6 al momento del reclutamiento.

« Se midieron el grosor de IVS, pared miocardio derecho e izquierdo.

« Seregistraron los niveles de HbAlc.

« La evaluacion neonatal ecocardiografia postnatal después de 48
horas.

e Los resultados posnatales se compararon con los resultados
predictivos prenatales.



De las 120 mujeres incluidas, 74 (61,7%) tenian DMPG y un 46 (38.3%)
tenian DM gestacional.

Duracion de la DMPG 7,01 £ 5,61 anos.

Un total de 73 pacientes (60.8%) tuvieron parto por cesarea y 47
pacientes (39.1%) tuvieron un parto vaginal.

El peso fue de 3,22 * 2,19 kg (rango: 2,3-4,9 kQ).

De los 120 neonatos, 43 (35.8%) fueron macrosomicos (4 Kkg),
mientras que 15 (12.5%) tenian bajo peso al nacer (2.5 kg).



Table 1. Comparison between good and poor glycemic control on
prenatal and postnatal ultrasound measurements.

GLYCEMIC CONTROL {110) P VALUE
GOOD (78) POOR (32)

Interventricular septum (mm)

by prenatal ultrasound 3.78 _ 509 +£0.96 <(0.0001

by postnatal ultrasound 3.8 . 2. 20093 =0.0001
Right myocardial thickness (mm)

by prenatal ultrasound 4.36 £0.58 525 _ <0.0001
by postnatal ultrasound 438 £0.59 .25 _ =<0.0001
Left myocardial thickness (mm)

by prenatal ultrasound 497 062 H 66 £0.7! =<0.0001
by postnatal ultrasound 2.01 £ 0.62 5.78 <20.0001

Ejection fraction (%)

by postnatal 51.79 £ 3. 57.5 4 0% =<0.0001
echocardiography




Resultados.

« Un valor de corte de 4.5 mm para el grosor del IVS
prenatal fue predictivo de sufrimiento neonatal debido a
MCH con una sensibilidad del 82%, una especificidad del
68% y una precision dg del 72%.

 Un valor de corte de 1,18 para la relacion de grosor de IVS
a pared posterior ventriculo izquierdo tuvo una S 82%, E
2% y precision dg del 74% para la prediccion de
sufrimiento neonatal debida a MCH.



Resultados.

 Un grosor IVS prenatal de 4.5 mm fue asociado con casi 3
veces mas riesgo de tener MCH postparto.

 Una proporcion IVS / pared posterior ventriculo izquierdo
prenatal de 1.18 fue asociado con casi 4 veces mas riesgo
de tener HCM postparto.
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Figure 3. Fetal interventricular septal thickness 6 mm in a case of
uncontrolled pregestational diabetes mellitus with pregnancy by 2D
ultrasound.
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* Objetivo evaluar la prevalencia de miocardiopatia hipertrofica (MCH)
en fetos de mujeres embarazadas con diabetes mellitus gestacional
(DMG) al inicio del tratamiento.

« Métodos Se realizd un estudio transversal entre el 1 de julio de 2013
y el 20 de diciembre de 2013 en una clinica de maternidad publica en
el sur de Brasil.

« 63 fetos de madres con diabetes gestacional, con un solo embarazo
sin otra patologia asociada.

 Diagnosticamos HCM a través de una ecocardiografia fetal antes
del tratamiento y evaluo las caracteristicas maternas y fetales.



Table 1 Epidemiulugi[al data on pregnant women with Table 2 Fetal data on interventricular septum, left ventricular
wall, and abdominal circumference measurements”

gestational diabetes mellitus®

Maternal data

Pregnant women’s weight

-

100.0
- o
Mulipaross 0656




Resultados.

 El 54% de los fetos evaluados antes del tratamiento para
DG fueron positivos para MCH.

 Solo 2delos 34 fetos con MCH presentaron alteraciones
en |la pared del ventriculo izquierdo sin alteraciones en el
tabique.

e Lamitad de los fetos con circunferencias abdominales
normales exhibieron MCH.



Resultados.

 La mayoria de los fetos (64.7%) con un CA mayor que el
Pc 75 mostraron MCH.

* Los fetos de madres con DMG tienen riesgo de desarrollar
MCH incluso con buen control glicémico.
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