JAVUM

\seciacion Venezolana de Ultrasonido en Medicina Vol. 17, N° 1, 2001

ULTRASONIDO

MEDICINA

Organo Oficial de la Asociacion Venczolana de Ultrasonido en Medicing
Miembro de Ia Federacidn Latinoamericana y de la Federacién Mundial de Ultrasonido en Medicina

Escaneado con CamScanner


https://digital-camscanner.onelink.me/P3GL/g26ffx3k

Ultraglonido

Medicina

Registrada e indexada en LILACS / Depésito Legal: pp 83-0237

Asociaciéon Venezolana de Ultrasonido
en Medicina

AVUM

Organo Oficial de la Asociacién Venezolana de Ultrasonido en Medicina
Miembro de la Federacién Latinoamericana y de la Federacién Mundial de Ultrasonido en Medicina

Editor Jefe:
Dr. Anibal Montesinos S.

Editor Administrativo:
Dra. Alcira Centeno de Ararat

Editor Fundador:
Dr. Freddy Guevara Z.

Editores Asistentes

Dr. Luis Garcia H.

Dr. Ricardo E. Lilué

Dra. Ana B. de Gascue
Dr. José A. Cisneros

Dra. Lilian Casas de Plaz
Dra. Rosalinda Fuentes de Graterol
Dr. Roberto Passariello
Dr. Ronald Ortega

Dr. Antonio José Quintero
Dr. Hugo Celis B.

Dr. Leandro Ferndndez

Director Editorial: Dr. Alberto Sosa Olavarria

Dra. Yanina Britto de Mendoza
Dr. Efrain Inaudy Bolivar
Dr. Mario Zilianti

Dr. Diego Nifiez

Dr. Xavier Arozena

Dr. Salvador Malavé

Dr. Eloy Becerra

Dr. Raimundo Ferndndez
Dr. Eduardo Le6n

Dra. Ana Morante

Dr. Sim6n Musioz

Dr. Harry Acquatella

Dra. Renata Revel-Chion
Dra. Silvia Barrios de Silva
Dr. Nelson Carrillo Penso

REVISTA ULTRASONIDO EN MEDICINA

Comité Cientifico

Dr. Rafael Cohén

Dra. Ana Maria Isern

Dr. Carlos Soto Rivera

Dr. Sergio Tovar Ardila

Dra. Lucy Kerr de Mendoza (Brasil)
Dr. Jim Brennan (USA)

Dr. Barry Goldberg (USA)

Dr. Mathew Rifkin (USA)

Dr. Larry Needleman (USA)

Dr. George Leopold (USA)

Dr. Luis Carlos Jiménez (Colombia)
Dr. Rafael Elejalde (Colombia)

Dr. Carlos Bruguera (Argentina)
Dr. Ricardo Corona (Argentina)

Dr. Fernando Bonilla Musoles (Espafia)

1.000 ejemplares

Ultrasonido en Medicina / Val 17 1 2001

Escaneado con CamScanner


https://digital-camscanner.onelink.me/P3GL/g26ffx3k

|
{

T e e A T S s

Presidente:

Vice-Presidente:

Directores:

T
Asociacién Venezolapa} de
Ultrasonido en Medicina
AVUM

Junta Directiva de la AVUM (2000-2002)

Alberto Sosa Olavarria
Alfonso Lazaro De La Torre

Nelly Castro de Amaya
Pedro Unshelm

Raimundo Ferndndez

Jesiis Zurita
Eduardo Arias
Rosalinda Fuentes

Past-Presidente

—

Presidente Fundador: Freddy Guevara Z,

Coordinadores Regionales

ANZOATEGUI Dra. Dulce Davila

ARAGUA Dr. Anibal Montesinos

CARABOBO Dr. Alberto Sosa Olavarria

FALCON Dr. Victor Lépez Rossell

LARA Dr. Alfonso Lazaro De La Torre

MERIDA Dra. Birmania Soto

TACHIRA Dr. Armando Bricefio

TRUJILLO Dra. Melba Roditi de Montilla

ZULIA Dra. Nelly Amaya de Castro
Miembros Fundadores

Dr. José A. Cisneros

Dr. Ricardo E. Lilué

Dra. Ana B. de Gascue

Dra. Rosalinda F. de Graterol
Dr. Ronald Ortega

Dr. Antonio José Quintero

Dr. Anifbal Montesinos

Dra. Alcira Centeno de Ararat
Dr. Hugo Celis B.

Dra. Yanina Britto de Mendoza
Dr. Efrain Inaudy Bolfvar

Dr. Alberto Sosa Olavarria
Dr. Mario Zilianti

Dr. Diego Nuiiez

Dr. Xavier Arozena

Dr. Salvador Malayé

Dr. Raimundo Fernandez
Dr. Eduardo Leé¢n

Dra. Ana Morante

Dr. Simén Muiioz

Dr. Harry Acquatella

Dr. David Rubinstain
Dra. Rosa Ferretti de Bishop
Dra. Bertha Montero

Dr. Victor Lépez Rossell
Dr. Luis Soto Pirela

mm—y

Miembro de la Federacion Latinoamericang de Sociedades de U] i icina y de la
Federacién Mundial de Asociaciones de Ultrasonido en P:edig:::n; gilz;::{f?::&:;‘%;&%)e

11

PP

!
Ultrasonico en Medigina 1 Vol 17/ - .

Escaneado con CamScanner

il


https://digital-camscanner.onelink.me/P3GL/g26ffx3k

CONTENIDO

IV INFORMACION PARA LOS AUTORES
VI EDITORIAL

VIII MENSAJE DEL PRESIDENTE DEL CONGRESO FLAUS 2001

1 CIEMOPATIAS CARDIACAS: DIAGNOSTICO ANTENATAL
Alberto Sosa Olavarria

29 OVF DOPPLER DEL FLUJO RETROCORIAL EN EL PRIMER TRIMESTRE NORMAL Y
PATOLOGICO. EXPERIENCIA PRELIMINAR

Jests Zurita Peralta, Natasha Larrazdbal Herndndez

35 ENCEFALOCELE OCCIPITAL (SINDROME DE MECKEL-GRUBER). DIAGNOSTICO
ECOGRAFICO TEMPRANO (8-10 SEMANAS)
Jesiis Zurita Peralta, Natasha Larrazdbal Herndndez,
Eduardo Arias Rodriguez, Edward Arias Ballerini

39 DIAGNOSTICO PRENATAL DE DISPLASIA FRONTOMETAFISIARIA DE
GORLIN-COHEN: PRESENTACION DE UN CASO.

Alberto Sosa Olavarria, Marisol Garcia, Deyanira Pereira, Maria Martinez, Luis Diaz G.

43 ANEURISMA DE LA VENA DE GALENO: DIAGNOSTICO ANTENATAL Y
SEGUIMIENTO POSTNATAL, CLINICO Y ULTRASONOGRAFICO DE UN CASO
Marianela Murillo, Egrys Rodriguez, Luis Diaz Guerrero, Alberto Sosa Olavarria

47 FIBROMATOSIS EXTRA-ABDOMINAL: TUMOR DESMOIDE
Francis Escalante Durdn

51 PAGINA ATLAS: CRANIOFARINGIOMA FETAL
Alberto Sosa Olavarria

54 AVUM SOCIO-CIENTIFICAS

Manuscritos, comunicaciones, editoriales, transferenciaa de derechos de copia, informacion de nuevos productos
y kibros para ser revisados, deben ser dirigidos a:

Dr Anibal Montesinos 8.,

Editor Jefe. Medicina Ultrasdnica, Centro Médico Maracay, Av. Las Delicias, Maracay, Estado Aragua,
Venczuela, Teléfonos: (043) 321689 - 419106 - 01 6.401808, Fax: (043) 323666,

Ultrasonido en Medicina ! Vol 17 | 2001 nl

Escaneado con CamScanner


https://digital-camscanner.onelink.me/P3GL/g26ffx3k

Ultrasonido en Medicina 17:1-27, 2001

CIEMOPATIAS CARDIACAS: DIAGNOSTICO ANTENATAL

A, Sosa Olavarria

Unidad de Perinatologia, Universidad de Carabobo, Valencia - Venezuela,
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Los defectos anatémicos y funcionales cardiacos
son cuatro veces més comunes que los defectos del
gistema nervioso central y mas de seis veces que lag
ciemopatias cromosémicas mas severas, es por ello
que ¢l ultrasonografista, en especial el que la practi-
ca en el area de la embriofetologia, debe estar fami-
liarizado con las mismas a fin de sospechar acerca de
su existencia y derivar los casos con indicios para
evaluacién especializada.

Debemos advertir que existe la posibilidad real de
omitir ciertos diagnésticos debido a multiples facto-
res, entre los que vale la pena destacar la edad del
embarazo a la que se realiza el estudio, la posicién
fetal, el grosor de las paredes maternas, el equipo
que se emplea y el tipo y magnitud de la malforma-
cion; siendo los pequenos defectos del septo ventricu-
lar y la transposicién corregida de grandes vasos

ejemplo de ello.

CLASIFICACION

Son numerosas las clasificaciones que se han pro-
puesto, lo que si es cierto es que la inmensa mayoria
tiene aplicacién en el neonato, en el infante o en el
adulto, es por ello que proponemos la siguiente, la
cual consideramos mads ajustada a la situacién real
embrio-fetal:
1.Anomalias de la orientacién y posicién.
2 Anomalias de la septacién.
3.Anomalias de las conexiones atrio-ventriculares.
4.Anomalias de las conexiones ventriculo-arteriales.
5.Anomalias del cono-tronco.
6. Anomalias de las conexiones atrio-venosas.
7.Anomalias complejas.
8. Anomalfas del ritmo cardfaco fetal.
9.Miocardiopatia.

10. Tumores cardiacos.

ANOMALIAS
DE ORIENTACION Y POSICION

El corazén fetal ocupa dentro del térax una posi-
citn diferente a 1a del adulto, giendo su eje mayor ho-
rizontal y easi paralelo al diafragma , estando las cid-
maras derechas (aurfeula y ventriculo) inmediata-
mente por detrds de la pared anterior del térax. Fl
eje cardiaco en condiciones normales se encuentra
formando un Angulo entre los 27° a 59” con el eje me-

dial y antero posterior del térax. El eje describe la
orientacién (rotacién) del corazén dentro del térax,
mientras que la posicién se refiere a la ubicacién o lo-
calizacién (translacién) del mismo dentro del pecho.

El eje anormal se relaciona con anomalias cardia-
cas graves y complejas, asi como también con arrit-
mias cardfacas intratables. Las anomalias de orien-
tacién cardiaca son conocidas como Mesocardia, Le-
vocardia y Dextrocardia.

Para describir la relacién del corazén con respecto
a los demds drganos del cuerpo se emplea el término
situs al cual se le anade el calificativo de solitus
cuando el arreglo de los diferentes érganos en el
cuerpo es el normal, con el corazén a la izquierda, hi-
gado a la derecha, el estémago y el bazo a la izquier-
da, etc. Se habla de situs inversus cuando el higado
se encuentra a la izquierda y el estémago a la dere-
cha, y cuando el arreglo de los érganos es indetermi-
nado se habla de situs ambiguous o heterotaxia. Esta
ultima puede ser derecha (el lado con imagen en es-
pejo es el derecho) y da origen al Sindrome de Asple-
nia, o la heterotaxia izquierda (imagen especular de
érganos izquierdos) y que da origen al Sindrome de
Polisplenia. En el primer caso la auricula duplicada
es la derecha y en el segundo la izquierda.

La configuracién normal del cuerpo es la de situs
solitus con Levocardia y esta condicién se asocia con
menos del 1% de los casos de ciemopatias cardiacas.
La levorotacién por encima de los 57° se asocia con
un incremento del riesgo de anomalias cardiacas, ta-
les como troncus arteriosus, anomalia de Ebstein, es-
tenosis pulmonar, coartaciéon de aorta, tetralogia de
Fallot, transposicién de grandes vasos y ventriculo
derecho de doble salida.

El situs solitus con Dextrocardia, también referido
como dextroversién o Dextrocardia aislada, se en-
cuentra en 1 de cada 29.000 individuos de la pobla-
cién general y estd asociada con ciemopatias cardia-
cas en el 95% de los casos (Figuras N 1 y 2), Esta
dividida en dos subgrupos, el primero en el que hay
concordancia atrio-ventricular y ventriculo-arterial
como es el caso de la transposicion completa de las
grandes arterias, y que puede verse ademas en casos
de defectos del septo atrial (DSA), del septo ventricu-
lar (D8V), del septo atrioventricular (DSAV), de la
coartacidn de aorta y del drenaje pulmonar anémalo.
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Figura N° 1. Seccion transversal de torax en los dos fitos de em
barazo multiple de 16 semanas, ambos ejes cardiacos se orwen-
# o

non direcciones opuestas por efcctos de la presentacion fotal,

ol de la wzquierda en cefalica y en podalica el el dervehia

Figura N* 2. Dextrocardia en feto de 23 semanas portador
e trisomia 18.

El otro tipo de situs solitus con Dextrocardia est4
asociado a una discordancia atrio-ventricular o ven-
triculo-arterial (transposicién corregida), y suele tam-
bién estar presente en casos de DSV y estenosis pul-
monar, DSAV, atresia pulmonar, anomalia de Ebs-
tein, anomalfa de las conexiones venosas sistémicas o
pulmonares y en la tetralogfa de Fallot.

El situs inversus es extremadamente raro (5 en
100.000 pacientes), en el concuerdan el situs visceral
con ¢l atrial, es decir hay una dextrocardia y en raras
ocasiones la punta del corazén se orienta hacia la iz-
quierda (levoversién o Levocardia aislada), En estos
casos la anomalia cardfaca suele encontrarse en un
0,5 a 5% de los pacientes. In iitero el dingnéstico pue-
de hacerse cuando se observa que tanto el corazén
como ¢l estémago se ubican n la derecha del feto,

[,a Mesocardia puede ncurrir en los treg "

ndo un hallazgo raro en la lltt‘ruturgl Poy 4
biguous esti nsociado cop don

Asplenia (Sind. Ivemark) ,H"_“'!m
ro existe isomerismo atrjy) d[-h isp)
pilateralidad de c-strut:tllﬂ‘ﬂi d(.‘“fcfllﬂﬂ. log "“II::, "}
50N trilobulados, el hfgd(:; es central, el byg, estg..
sente y ¢l estémago puece ml:lf"nr HNa Posicigy :
dia. Los hallazgos ultrasonogrificos en este ¢, ™
dificiles de diferenciar de un DSA en los cases "
severos, el ventrfculo tinico se ha ublsenf'ado en fpe
de los casos y la estenosis 0 atresia pulmop,, ]
75%. Puede evidenciarse vena cava superjop bilage
ral. La conexién venosa pulmonar es anémal, enn n"
torno a la porta. 3

El Doppler Color, el Powery el Velo-power py v
ser de ayuda, ya que pue_den poner en evidenciy j,
ausencia de arteria esplénica.

En el sindrome de Polisplenia, existe un iSomeris.
mo atrial izquierdo, los pulmones son bi]ubula«f!m;‘j=e
pueden observar multiples esplénulas o bazos supe.
numerarios y se asocia a cardiopatias en un 905 4,
los ¢casos, aunque éstas }]llClel SCr menos graves que
las observadas en la Asplenia. La TGV, DSA y DSay
pueden estar presentes.

La ultrasonografia fetal permite sospechar el diag.
nostico, siendo los hallazgos cardinales la presenea
de una sola cavidad auricular acompanada de ausen-
cia de vena eava inferior y la existencia de un vag
paralelo a la aorta (en “candn de escopeta morocha’
que corresponde a una vena dcigos o hemidcigos muy
dilatada ya que a través de ellas se realiza el drenaje
hacia las auriculas, (Figuras N 3, 4 y 5). Esta con-
dicién ocurre en dos tercios de los pacientes. El bl
queo AV completo con bradicardia es comiin en est
sindrome, en el que también se han descrito cuadres
de hidrops fetalis.

situs, si¢
I3l situs am

mes distintos:
pia. Kn el prime

. , r
:':Rura N* 3. Imagen de vasos tordcivos ¢n tfl'b_’".;‘.:;
Heopeta; aorta y vena deigos, Isomerismo atrial &

]

Rt
:Ji’f'&-
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Ciemopatias cardincas

Kn relacion o la Ectopin Cordis debemos senalar
que loomisma ha sido closificadn en eineo tipos de.
pendiendo de In ubieacion del cornzaon: Cervical, Vora-
co-cervienl, toracicn, tarnco-abdominal y abdominal
(Fipuras N"s G, 7 y H)

-

L ]
v NU A Lsomerismo atrwal. Notese la vmagen de atrio

v Aimgnostico diferencial: DSA (Seplwm primun),

fin

Figura N" 5. Imagen de auricula unica por DSAV .

En cuantn a las anomalias de la posicion del corazin
podemos sefalar que su grado de asociacién con las
cardiopatias congénitas es totalmente diferente a la ob-
servada en las desviaciones en su eje, aqui pueden in-
fluir otras malformaciones extracardfacas (Tabla N° 1)

. TABLAN" 1

(Causas de Anomalias en la Posicion del Corazén Fetal

Ectopia Cordis

Hernia Diafragmética Congénita

Enfermedad Quistica Pulmonar

Secuestro Broncopulmonar

Hidrotérax y Quilotorax

Tumores de Mediasting

Tumores de Pericardio

Quiste Neuroentérico

::{:':‘I:IEE:‘?::;:: s Figura N° 8. OVEF Doppler de ductus de Aranzio con invgr
i ! sién de la morfalogia normal.
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DEFECTOS DE LA SEPTACION

Defectos del Septo Atrial (DSAM

En este grupo so incluyen: 1, Ostium Secundum, 2
Ostrum Primum, 3, Seno Venoso, 4. Seno Coronario yvh
Ancurisma de la valva dol foramen oval, El defecto tipo
Ostium: Secundum constituye el 824 de los casos. Fl
DSA tipo ostium primum, generalmente forma parte de
A anomalia cardinen mas compleja como de hecho lo
es ol Defecto Septal Atrio-Ventricular (DSAV), Los ha-
Nazgos ultrasonograficos en este caso son: ausencia del
septo atrial observado en el plano tetracameral con ba
rmido sénico perpendicular al vje cardinco, siendo la aue
sencia tipicamente de la porcion del SIA que se ubica
Justo por encima de las valvas atrio-ventriculares, Fl
fepto mteratnal es parte de las almohadillas endocar
dicas ¥ por Io tanto se involuera con las anomalias de
estas, (Figuras N's 9y 10y

Figura N*9. DSA. Tipo septum secundum.

El diagnéstico antenatal de defecto del seno veno-
so no ha sido reportado,

A estas anomalias se les pueden asociar otras pa-
tologias cardiacas tales como la coartacién de aorta,
el bloqueo A-V congénito, la estenosis adrtica supra-
valvular, DSAV, conexién venosa pulmonar pareial-
mente anémala, DSV, Wolf-Parkinson-White, taqui-
cardia supraventricular y transposicién de grandes
VASOS.

Las ciemopatias cromosdmicas a las que pueden
estar asociadas son: Monosomfa 2q, Monosomia 14q,
Trisomia 8, Trisomfa 13, Trisomfa 21, Trisom{a 16p,
Trisomia 16q, Triploidia y Monosomia XO0.

También los defectos del SA han sido descritos
asociados a ciertas entidades clinicas tales como la
infeceién por citomegalovirus, la diabetes, la adiceion
al aleohol y al consumo de fenitoina (Dilantin). Por
otra parte s¢ ha descrito como componente asociade
en alrededor de 56 diferentes sindromes.

Figwra N 10 Preza anatormica corvespondiente a la figurg 9

Defecto Septal Atrio-Ventricular o

Defecto de las Almohadillns Endocdrdicas:

Constituye un espectro en el que se incluye o] 05
tium  Primun, Defecto del Septo Interventricular
(DSIV) y Anomalias de las Vilvulas Atrio-Ventricula.
res. Su frecuencia se ha estimado en 0,36 por mil na-
cimientos y constituye el 2% de las ciemopatias car-
diacas. También se la conoce como Canal Atrio-Ven-
tricular.

Los hallazgos ultrasonograficos de esta entidad
son: Defecto del septo atrial tipo septum primum, la
tricispide y la mitral forman una vilvula tnica, de
fecto del septo interventricular (DSV) y regurgitacién
atrio-ventricular, la cual puede ser evidenciada me-
diante Doppler Color y flujometria. Puede ser acom-
pafado de otros hallazgos tales como insuficiencia
c:llrdinca congestiva, ascitis, hidrotérax, hidropericar-
dio 0 anasarca fetal. (Figuras N°s 11-14).

Existe una forma parcial en Ia que ndemds de
ausencia del septum primum, se presenta un peque
fo defecto en 1 entrada del septo ventricular. Se ha
clasificado esta anomalfa en tres tipos, la tipo I es€l
cpnnl A-V completo, 1a tipo II eanal AV parcial ¥ I
tipo 1 que constituye el canal AV intermedio.
l‘ec]t?:: :ig!lgzgsélco diferencial debe hacerse con fl de-

el septo ventricular y el defecto aisl3
del septum Primum, '
defezf-o'-‘ﬁ::gllcmnes .cnrdlacna asociadas a este ll!f:':
e, pu;’mo{ en ser: bloqueo AV completo, dren:l:“ pd
ia, mnrhcli];r tll_;;al nnﬁtnaIO. mesncurdm.d'@"l‘o dere
S8 s 4 ‘hl N, Tetralogia de F:_tllnt. ventricu kot
oble salida, Transposicion de Grandes

___J‘
all
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Ciemopatias cardiacas

Freura N7 110 DSAV. Notese la anomalia del aparato valvu-
lur AV, el aspecto de atrio tinico y el defecto del septo inter-
ventricular.

Fizura N® 12. DSAV con septo ventricular que aleanza los
aparatos valvulares.

Figura N* 13. DSAV con implantacion andmala de vdlvula
tricuspide.

L A i

Figura N* 14, DSAV creado artificialmente por la orienta-
cion del barrido (paralelo a los septos).

(TGV), estenosis pulmonar, atresia pulmonar, esteno-
sis subadrtica y defectos adicionales del septo ventri-
cular,

Las ciemopatias cromosémicas que se le asocian
son las trisomias 13, 18 y 21, y la monosomia X0.
Por otra parte se le ha asociado con 19 sindromes
clinicos.

Defecto del Septo Ventricular (DSV):

Su frecuencia es de 1 por 400 nacidos vivos afec-
tando en igual proporcion a varones y hembras y su
recurrencia es de 3%. Se clasifica en: Membranoso
(80%) y Musecular (20%), pudiendo ser este tltimao de
Entrada, Salida y Trabecular. En el Defecto Muscu-
lar de Entrada (DME) encontramos que la falla se
extiende desde la unién muscular de la valva tricus-
pide a la fijacién distal del aparato vascular tricuspi-
deo, entre un 5 a 8% de los DME existen en el nivel
posterior o inferior del defecto septal ventricular
membranoso.

En el DS Muscular de Salida (DSMS) el defecto pue-
de ser supracrestal, anterior, subaértico, subpulmonar
o infundibular y, en general, son anteriores a la banda
septal del ventriculo derecho y se ubican en la porcién
mas superior del septo ventricular. El supracrestal se
ubica encima de la cresta supraventricular y consti-
tuye entre un 5 a 7% de los defectos del septo.

El Defecto Septal Muscular Trabecular (DSMT) es
también conocido como muscular medio o central y
son posteriores a la trabécula septomarginal o banda
septal de la cresta. Los defectos marginales o ante-
riores, son pequenos, multiples v tortuosos ubicdindo-
se cerca de la pared marginal libre y se pueden dis-
tribuir a lo largo del margen. En este renglén se in-
cluyen los defectos apicales. Pueden evolucionar ha-
cia la resolucién o cierre espontineo en un 23% para
los apicales, en un 18% los anteriores, en un 29% los
defectos medios y en un 17% los posteriores. La reso-
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lucion durante 1a gestacion ha sido reportada hasta
¢n un 74% de los casos y de los que no se cierran pre-

"?‘:“‘m"m*‘, el 74% lo hacen en el primer afo de
vida.

Los hall
cidn ¢

azgos ultrasonogrificos son la interrup-
n el contorno del septo evidenciado en el plano
totracpmeml con barrido perpendicular al septo.
También son vitiles los planos de seccién Eje Largo
del VT, Eje Largo del VD vy Eje Corto de Ventriculos
(Axiales de punta a base). (Figuras N°s 15 y 16).

-

rmunicacion entre ambos ventriculos (gris oscuro).

Figura N* 16. Pieza anatémica correspondiente a la figura
anterior.

La flujometria Doppler mostrara flujo bidireccio-
nal a través del defecto, siempre y cuando las presio-
nes interventriculares sean dcs.igu.aleu. El Doppler
Color puede mostrar flujo con 'al.ln.smg'.

Las condiciones clinicas asociadas a este tipo de
defectos son Ja Dinbetes, Fenilcetnnuriy, la Rubéola y
el usa de drogas tales como el dcido retinoico, alcohol,

Figura N* 15. Imagen en negativo donde las paredes cardia-
cas y el SV tienden hacia el color blanco. Es evidente la co-

|
A. . l
%.'.i
anfetaminas, cortisona, dcido valproico, Pirimig |
trimetadiona. g
Otras anomalias cardfacas que suelep .
le son la tetralogia de F'fl]lot, la tmnsmﬁicig Py,
grandes vasos (TGV), defectos del septy atﬁ&n d
tricular, VD con doble salida y atresia e & v;j}“
Mitral, coartacién de aorta, bloqueo Ay pebiy vl
anomalia de Ebstein, estenosis mitral y Arco g )
co derecho. En cuanto a las ciemopatiag CPomog;
micas que pueden encontrarse asociadas encongy
mos a la Triploidia, 45X0, 13q-, 14q-, 18q., &, 5}
(cri du chat), y trisomfas 18, 13, 21 y 22, Final,;“,:
te este tipo de defecto forma parte de 57 8indrome
clinicos diferentes. ;

ANOMALIAS DE LAS CONEXIONES
VENTRICULO ARTERIALES

Estenosis Aortica:

Se observa en el 3 a 6% de los recién nacidos por-
tadores de cardiopatias congénitas y en aproximads
mente 30% de los fetos que las padecen, siend fas
mads frecuentes, en estos casos, la coartacién de Aor-
ta, fibroelastosis endocérdica, defecto del septo ven-
tricular, estenosis de la pulmonar y de la mitral. Se
calcula que puede estar presente en 5,2% de losre
cién nacidos vivos. ._

La estenosis adrtica se clasifica en : Valvular (6%
75%), subvalvular (8-20%) y supravalvular (2-5%k
La valvular es 4 veces mas frecuente en varonesyat
ademds se asocia con algunas de las malformaciones 3
que se mencionaron anteriormente, el feto puede pre-
sentar hidrops. La subvalvular es 2 veces mas fr&
cuente en varones, es muy grave y consiste en unes
trechamiento de la aorta ascendente localizado o dr
fuso que se origina en el margen superior del SH!F“' :
Valsalva justo por encima de las arterias coronanas. -
Se ha descrito in itero mas no en neonatos ni e & A
fantes. Este tipo de lesion resulta de una estenss |
valvular o es secundaria a una membrana o de turel !
fibromuscular, y conlleva a las siguientes ent
]*_‘ hipertrofia septal asimétrica, la estenosis 9“?""" '}
tica hipertréfica idiopdtica y a In cardiomiopatia B -
pertrifica obstructiva. 3

Se le asocian en un 50  65% de los casos defect® S
del septo ventricular (DSV), arco aértico inte :
do, coartacién de la norta y estenosis pulmonar £

Tiene un riesgo de recurrencia de 8% ¢
padre es el afectado, de 13 a 18% cuando ed 1A e
dro, de 2% cuandg hay un feto anterior afectad” s ™=
6% cuando son dos Jog fetos previamento afectad®

Su diagnostico es dificil pero puede orienta™
Asimetria de las camaras cardiacns, con A% nv
predominante de Jag izquierdas (ventriculo ¥ 8

. X
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Ciemopatias cardiacas

la), s1 existe fibroelastosis del VI, las paredes de éste
se mostraran hiperecogénicas, dilatadas, con esca-
sa incursion sistolo-diastolica, la valvula adrtica
puede observarse engrosada con dilatacion post-es-
tendotica. E1 Doppler de flujo v a color muestran ve-
locidades aumentadas con turbulencia, si no se de-
tecta flujo es porque existe una estenosis critica, Si
a medida que avanza la gestacion el flujo sangui-
neo a traves del VI disminuye, la consecuencia seri
la de una hipoplasia ventricular, mientras que la
existencia de flujo conlleva a la hipertrofia septal
asimctrica o a una hipertrofia concéntrica del VI.
Es mandatorio descartar estenosis (tricuspidea,
mitral o de la pulmonar), interrupcién del arco adr-
tico ¥ signos de insuficiencia cardiaca (hidrops car-
diogenico) (Figuras N°%. 17-19).

Fizura N° 17. Aorta tordcica demuestra interrupeion a nivel
del arco adrtico. El botén (AP) corresponde al ductus a tra-
vés del enal la arteria pulmonar garantiza la circulacion
sestemien.

Figura N* 18. Interrupcién del arco asrico.

:
. s

Figura N° 19. Pieza anatimica correspondiente a la figura
17y 18.

Entre las condiciones clinicas asociadas estdn la
diabetes, rubéola, y el consumo durante el embarazo
de fenitoina, trimetadiona y acido valproico.

Las anomalias cardiacas que suelen asociarsele
son los DSA, DSV, DSAV, coartacion, VI de doble en-
trada, arco adrtico interrumpido, estenosis mitral,
TGV y corazon univentricular.

El cromosoma 14 en anillo, la trisomia 2q y la mo-
nosomia X0 se cuentan entre las anomalias ¢cromoso-
micas que se le asocian a la estenosis adrtica; mien-
tras que los sindromes de los cuales puede formar
parte estdn la artrogriposis miltiple congénita, Sind.
de Berheim, el de Cavler, de Noonan, de Williams y
el de Williams-Beuren.

En cuanto al tratamiento se ha reportado la valvu-
loplastia con balén in dtero, ejecutada en casos de es-
tenosis critica. Luego del nacimiento estos ninos re-
quieren de cirugia (valvulotomia) con la indicacion
formal que desde ¢l nacimiento debe mantenerse per-
meable al ductus arterioso mediante la administra-
cion de prostaglandina E1.

Coartacion de Aorta:

Consiste en un estrechamiento del lumen aortico,
lo cual dificulta el flujo sanguineo a traveés de la mis-
ma, encontriandose en el 98% de los casos entre el
origen de la subelavia izquierda y el ductus arterioso,
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mientras que |

a coartacion cuando se localiza distal-
mente a éste,

recibe el nombre de post-ductal. Esta
anomalia es tres veces mas frecuente en varones que
en hembras, siendo su incidencia de 6% , 32% aislada

¥ un 68% con anomalias adicionales (DSV, hipoplasia
del istmo, ete ).

La forma mas severa de este

; cuadro es la inte-
rrupcion del arco

aortico con una mortalidad del 90%
y l_" C‘?“‘ ha sido agrupada en tres tipos: A: interrup-
c1on distal a la arteria subclavia izquierda, tipo B: La
Mas comin y en ella Ia interrupeion ocurre entre la
cardtida izquierda y la subclavia izquierda, v la tipo
? en la que la Interrupeion se realiza entre la arteria
mMnominada y la carétida 1zquierda.

El riesgo de recurrencia cuando existe el antece-
dente de un hijo afectado es del 2%, cuando son dos
¢l riesgo es de 6%, cuando es la madre la afectada el
riesgo es del 4% y cuando es el padre el afectado el
riesgo es de 2% . La malformacién se presenta entre
un 3 a 5% de los hijos de diabéticas.

El diagnéstico es dificil, siendo los criterios: Arco
aortico estrecho o imposible de ser evidenciado en su
totalidad, con el Doppler Color, Energia o Velo-Power
se puede poner en evidencia la interrupcién del flujo
con aliasing o turbulencia en la region del arco préxi-
ma al ductus, el flujo en la aorta puede ser retrégra-
do, en el sitio del estrechamiento puede existir un jet
de alta velocidad cuando se realiza un corte sagital
de la aorta toracica buscando el arco, esta muestra
una especie de bifurcacién muy prominente que co-
rresponde al ductus arterioso. Puede existir discre-
pancia entre el tamano de los ventriculos (VD > VI).
El didmetro de la arteria pulmonar puede ser marca-
damente mayor que el de la aorta. El eje cardiaco
puede mostrar levorotacidon (57°).

En el caso del arco aértico interrumpido, 1a aorta
ascendente se puede mostrar rectificada hasta sus
ramas y si tiene tres ramas naciendo de ella (Art, In-
nominada, carétida izquierda y la subclavia izquier-
da) serd tipificado como A, mientras que si se obser-
van sélo dos ramas (innominada y carétida izquier-
da) pertenecera al grupo B. En ambos casos la fre-
cuencia de DSV sera de 50% para la del tipo A y mas
del 90% para la del tipo B. Cuando ]E.I aorta ascen-
dente se continda con la arteria 1|1qon11qnda. Ia iptc--
rrupcién del arco aértico se denomina tipo C. (Figu-
ras N's. 20-22).

Debemos hacer hincapié eén que Ia !Jrcncqcin de un
arco adértico normal no excluye la existencia de una
coartacién y que los neonatos con coartacion adrtieg
gevera o arco aértico interrumpido frecutjntemeutu
desarrollan insuficiencia cardiaca irreversible y aci-
dosis, y que sin cirugia pl 50'&-.mueru en el primer
mes de vida. En el mancjo previo a la cirugia se em-
plean la digoxina y los diuréticos.

Figura N° 20. Arco aortico. Neatese [q ct'r'Rpmnunmn,

los didametros del cayado y de la aorta dese endente.

Tty

Figura N°
didmetro,

21. Arco aértico con reduccion progresiva de 5

e |
Figura N°
figura 2],

. - L P
'i
22. Otro prlanae de secewn del case "“""'"h

_/
tol 15! ﬂl
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Ciemopatias cardinecas

Las condiciones clinicas asociadas a esta malfor-
macidn son la diabetes, Ia rubéola, el consumo de al-
cohol, barbitiiricos, fenitoina y pirimidona. Ademis
ha sido encontrada en la monosomia 2q, bq ¥y 9; en
las trisomias 13,18,18p y 21, asf como en la monoso-
mia 45X0.

Forma parte ademas de los sindromes de Di Geor-
ge, Acondroplasia, Goldenhard, Neurofibromatosis,
Noonan, Poland, Esclerosis tuberosa, rifones poli-
quisticos ¥ cordén umbilical corto.

Estenosis Pulmonar:

“s una obstruccién del tracto de salida del VD y
que puede obedecer tanto a una anomalia de la v4l-
vula pulmonar como a una estenosis o estrechamien-
to del infundibulo. Constituye el 7,4% de las anoma-
l1as estructurales eardiacas y el 2,2% de los casos de
EP presentan otra anomalia cardiaca asociada.

El niesgo de recurrencia con 1 afectado es de 2%,
cuando son dos los afectados es de un 6% y cuando es
!a madre la afectada el riesgo de recurrencia es de 4
a 6,5%. La anomalia puede obedecer a una estenosis
0 a una displasia del aparato valvular, pero que se
caracteriza por un engrosamiento, mas no fusién, de
las copas valvulares. Esta condicién es mucho mis
infrecuente y su existencia debe hacernos pensar en
la posibilidad de sindrome de Noonan (frente amplia,
pterigium colli, micrognatia, pectus excavatum, linfe-
dema en extremidades inferiores, criptorquidea y
EP).

En los casos de estenosis infundibular el aparato
valvular de la arteria pulmonar es normal.

Los hallazgos ultrasonogrificos de esta cardiopa-
tia son: Plano tetracameral anormal, dilatacién post
estendtica, la hipertrofia del VD con camara reduci-
da, el aparato valvular puede verse pequefio y engro-
sado (ecorrefringente), en casos de estenosis modera-
da la dilataci6én del tronco de la pulmonar es mas in-
tensa, esta dilatacidn no estard presente si la esteno-
sis es infundibular, la auricula derecha se encuentra
dilatada y sus paredes pueden estar engrosadas,
pueden coexistir defectos del septo atrial y estenosis
de la aorta. La Flujometria Doppler pondra en evi-
dencia elevadas velocidades en el drea distal a la vil-
vula con “aliasing” en el Doppler Color. (Figuras N"s.
23-25).

Entre las condiciones clinicas que se le asocian c¢s-
tin la rubéola, el consumo de alcohol, Ia azatioprina,
el dilantin, la fenitoina y la trimetadiona; mientras
que entre las cardiopatias que pueden asocidrsele
estdn la estenosis adrtica, defectos del septo atrial
o AV, fibroelastosis endocdrdica, estenosis mitral,
arco adrtico derecho, hipertrofia ventricular dere-
cha, tetralogia de Fallot, TGV e insuficiencia o es-
tenosis tricuspidea.

Figura N" 23, Arteria putmonar luee dilatada por encimoe
de la valvula sigmoidea, la cual se muestra como un nodulo
ccogenico.

" 25, OVF Doppler de la arteria prdmonar

Figura
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Entre las ecromosomopatias que se le asocian se
cm.mt:m la trisomia parcial 22, el cromosoma 14 en
anillo, 9 p, 10q2, 8p2,1q4, la monosomfa X0 y la tri-
somia 18.

‘ Finalmente la podemos encontrar presente en los
sindromes cardiofacial, Eagle-Barret, Mano Corazén,
Ojo de Gato, Kentel, Leopard, Meckel-Gruber, Neuro-

fibromatosis, Noonan, Cantrell, Williams y Williams-
Beuren.

ANOMALIAS DE LAS CONEXIONES
VENTRICULO-ARTERIALES

Anomalia de Ebstein:

Se trata de un desplazamiento de las valvas de la
Vtil_\{uln tricispide desde su localizacién normal en la
uni6én atrioventricular hacia el ventriculo derecho,
principalmente de la valva septal y posterior, lo cual
produce una reduccién del tamano del ventriculo fun-
cional causado por la atrializacién del tracto de en-
trada del ventriculo derecho. La displasia valvular
siempre estd presente siendo de grado moderado a
severo y cuando hay estenosis de la tricispide se ha-
bla de la variedad imperforada.

La valvula tricispide, al igual que la mitral, deri-
va principalmente del interior del miocardio ventri-
cular derecho embrionario mediante una interactua-
cién del tejido de las almohadillas endocdrdicas con
el mesénquima que las rodea, la valva anterior es
formada de manera temprana (embrién de 16 mm)
pero las valvas posterior y septal no estdn del todo
formadas sino hasta el final del primer trimestre, las
cuerdas tendinosas y los musculos papilares que su-
jetan las valvas, surgen del musculo ventricular. Al
ocurrir una falla en el proceso de delaminacién del
tracto de entrada del ventriculo derecho se origina la
alteracién morfolégica descrita en 1864 por Wilhelm
Ebstein, como un caso muy raro de insuficiencia de
la valvula tricispide causada por una malformacién
congénita de la misma.

Constituye el 0,5% de todos los casos con defectos
cardfacos, de un 3 a 4% de los casos de malformacio-
nes cardiacas en fetos, con una incidencia de 1:20.000
nacidos vivos, y que afecta a varones y hembras por
igual .

El diagn6stico ultmsonngréﬁcc? se basg fundamen-
talmente en la presencia de cqrdmmegaha‘feml a ex-
pensas de una dilatacién masiva de la aurfcula dere-
cha con desplazamiento apical de la valva septal de
la valvula tricdspide, engrosamiento o nodularidad
de 1a misma (displasia). La distancia entre las vélvu-
las tricispide y mitral y el dpex cardiaco se encuen-
tran alteradas, siendo la tricispide mds proximal a
la punta del corazén (Ports), lo que equivale A una
distancia anormal entre la valva septal de la tricds-
pide y la valva anterior de la mitral (Kambe). Pue-

\{j .
den observarse ademds displasia de Vp ( dilags
disminucién del grosor ventricular y discinan&"-
arritmias como la taquicardia supmventﬁcm:r )
hidrops fetal que serfa consecuencia de i Yy
ciencia cardfaca congestiva.
En la evaluacién al Doppler se obserys. e
ciencia tricuspidea, obstruccién del flujo pulm
(por atresia 0 estenosis) y turbulencia en auricy,
ventriculo derecho. (Figuras N°s. 26-28), ¥y

La magnitud de la cardiomegalia puede tor 1y
que conduzca a una hipoplasia pulmonar.

La anomalia de Ebstein puede ser confundida ¢y "
anomalia de Uhl, la displasia o atresia tricuspidey y
agrandamiento idiopatico de la AD, en las que ng existy
desplazamiento ventricular apical de la vilvula,

iﬂsuﬁ‘

ufy.

i g

Figura N® 26. Plano tetracameral. Nétese marcada desis
cion del eje cardiaco y la implantacién apical de la volis
septal de la triciispide.

Figura N* 27, Plano tetracameral con barrido wrfﬂ:p
lar al SV. El desplazamiento de las valvas atrots

res configuran la atrializacién del VD. /
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(Cremopatias cardineas

o NTUN OVE de ductus de Aranzio (Tope) de baja pul-
G v teepasiea, A omeel atrroventricular es evidente el
i (enfieriaor)d

Figura N° 29. Modo TM. Desplazamiento apical de parte
del aparato valvular atrioventricular.

A esta ciemopatia cardfaca se le han asociado el
consumo materno de litio, otras anomalias cardfacas
tales como la estenosis pulmonar, atresia pulmonar,
defectos del septo auricular, defectos del septo ventri-
cular, transposicién corregida de grandes arterias, te-
tralogia de Fallot y taquicardia supraventricular, Las
anomalias cromosémicas asociadas son: Trisomfa 13,
Trisomia 18 y Trisomfa 21.

La severa deformidad de la vdlvula tricdspide
puede ser el eausante de falla cardiaca, hidrops fetal
y muerte intrauterina, sin embargo en los casos de
deformidad leve pueden estar libres de sintomas has-
ta la adolescencin. Por lo general esta anomalia tiene
un prondstico general pobre, aunque la severidad de
lo8 migmos depende de la presencia o ausencia de:

~ Hipoplasin pulmonar, que puede expresarse por
un indice cardio-tordcico alterado a expensas
del drea cardiaca

- Atresia de la arteria pulmonar.

- Grado de desplazamiento apieal de la vdlvula
Tricvispide.

-~ Volumen de la auricula derecha que supera en
proporeidn a las otras tres cavidades considera-
das juntas.

~ Disminucidn del grosor de la pared ventricular
derecha.

- Por lo general esta anomalia tiene un pronésti-
co general pobre.

Figura N° 30. Pieza anatémica de Anomalia de Ebstein.

En la etapa antenatal se puede tratar el hidrops
fetal secundario a insuficiencia cardiaca congestiva,
con digitélicos ya sea a través de la madre o directa-
mente al feto. Posterior al nacimiento, los casos en
donde se observa un evidente y progresivo deterioro
de la funcién cardiovascular pueden ser tratados me-
diante cirugia (valvuloplastia de Carpentier), me-
diante la cual se han reportado buenos resultados a
temprano y mediano plazo,

ANOMALIAS DEL CONO-TRONCO

Las anomalins del cono-tronco o conotruncales
como también se las conoce, incluyen el Tronco Arte-
rioso Comtin o Persistente (TAP), la Transposicién de
Grandes Arterins (TGA), el Ventriculo Derecho con
Doble Salida (VDDS) , Ventriculo Izquierdo con Do-
ble Salida (VIDS), la Tetralogia de Fallot (TF), la
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Ventana Adrtico-Pulmonar, la Estenosis v Atresia
Pulmonar, Estenosis v Atresia de la Aorta y Ia Inte-
rupcion del Arco Adrtico

Constituyen de un cuarto a un tercio de todos los
defectos cardiacos congénitos no sindromaticos, pose-
vendo un niesgo de recurrencia mayor que el de otros
defectnsg cardiacos ]

Las anomalias cono-troncales pueden ser compo
nentes de ciertos sindromes tales como el de DiGeor-
£e, el Velo-cardio-facial. ¢l Génito-palato-cardiaco ¥
¢l de Koussefl, entidades incluidas en los denomina-
dos “Sindromes de Genes contigues” que se asocian
con delecciones del cromosoma 22q11.2.

ronco Arterioso Persistente:

de todoes los defectos cardiacos

< ¢n los nacidos vives y es el resaltado ds
cn la fusion de las crestas t
dividen al tronco arterioso
ir, resultando en un vas
cabalga sobre el septo
z presenta un defecto (DS
sion nterventricular,

Constituve ¢l 1,6%

* alvula semilunar o troncal descan
i DAV on el 427% de los casos, en otro porcentaje
siciona sobre el VD, mientras que en el
167 de 1os casos restantes lo hace sobre el VI.

1al s2 p

L.as arterias pulmonares nacen del tronco partien-
do de una sola ramificacién a la derecha de la aorta o
naciendo separadamente de las paredes anterior o
posterior del tronco, rasgos que han sido utilizados
por Collet-Edwards y Van Praag para clasificar los
diversos tipos.

La valvula troncal posee tres valvas o copas (60%),
de 4 a2 6 (25%) y dos (bicdspide) en el 5% de los casos,
y =i s competente no aparecerin problemas in itero.
La agenesia del ductus arterioso ocurre en el 50 a
75% de los casos de TAP.

Los hallazgos ultrasonograficos son la presencia
de un corte tetracameral normal, mientras que en el
plano pentacameral y en ¢l de ¢je largo de ventricu-
los se evidenciara la existencia de un unico y grande
vaso cabalgando sobre un DSV (Figuras N'%. 31-34),

Otro plano de weceion muy ttil es el del “8” (para-
sagital de ambos ventriculos), en el que se observarai
como ¢l troneo Gnico emerge entre ambos con direc-
cion  antero-posterior. El diagnostico definitivo s
hace al demostrar el nacimiento de las arterias pul-
monares desde el tronco o la existencn de mas de
tres valvas en la valvula troncal. El Doppler Pulsado
y o Color pone en evidencia una eola direccién de flu-
j0, con una sola onda, ¢n caso de agenesia del ductus
no podra ser detectada su caracteristica onda, y i |a
valvula es insuficiente aparecera “ahasing”. E) hi
drupﬁ fetal puurl(' estar pre:u'ntn.

Figiura N 31. Sec cion sagital de torax fetal qiie muestrg yq
riit Laso con 1;{,--1”(}” central. El arco ductal ne puds

rely .“:'rr.'f."u.

'y

Figura N° 32. Seccion transversal de torax mostrends fis
con “aliasing” en un solo tronco vascular.

Figura N* 33 ovp Dappler o nivel dee troned .

Vi
marcado reflujo.
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Ciemopatias cardiacas

cura N J4. Pieza anatémica que muestra tronco comiin,
3 cava superior en la que drena los troncos venosos bra-

weejalicas.

La condicidn clinica a la que se asocia esta ciemo-
atia cono-troncal es a la diabetes, entre las condicio-
nes genéticas se cuentan las cromosomopatias 22q11.2
DiGeorge, Velo-cardio-facial, Génito-palato-cardiaco,
Kus=efl), la 10p13, la 18q21.33, la 4g21.3-q25, la 11q,
Ia 1g4, v la Trisomia 1q32-qter .

Se le ha descrito ademds como participante en los
sindromes de Charge, Sindactilia-criptoftalmia, Fra-
ser, Femoral-facial, Hidroletalis, conexién venosa
pulmonar anormal (total o parcial), Johanson-Bliz-
zard y asociacién de agenesia traqueal con anomalias
multiples.

Otras anomalias cardiacas que pueden asocidrsele
son el origen aberrante de los vasos del cuello, aneu-
risma de la fosa oval, bloqueo A-V completo, dextro-
cardia, dextroversién, arco adrtico interrumpido,
vena cava superior izquierda, ventriculo unico, cor
triatrium incompleto, insuficiencia tricuspidea, ta-
quicardia supraventricular, drenaje venoso pulmonar
anémalo y Wolf-Parkinson-White.

Transposicién de Grandes Arterias:

Bajo esta definicién se incluye una anomalia que
consiste en un arreglo anormal de las conexiones
ventriculo-arteriales eon dos variantes: TGV Comple-
ta y la TGV Corregida. En la transposicién completa
un atrio morfolégicamente derecho se conecta con un
ventrieulo morfolégicamente derecho del cual emerge
la aorta, mientras que la aurfcula morfolégicamente
izquierda se eonecta con el ventriculo morfolégica-
mente izquierdo y de éste nace el tronco pulmonar.
En consecuencia las conexiones atrio-ventriculares
son concordantes, pero las ventriculo-arteriales no.
Esta anomalfa puede existir en pacientes con arreglo
de las auriculas usual (solitus) en el 95% de los casos,

0 en espejo (inversus), pero nunca en caso de isome-
rismo de las apéndices atriales. La consecuencia he-
modindmica de esta entidad es la existencia de una
circulacién sistémica y pulmonar paralelas.

La TGV Completa se obzerva entre un 2,6 a 7.8%
de todas las malformaciones cardiacas congénitas,
con predominio 2 a 3 veces superior en los varones,
siendo su incidencia de 0,206 por cada 1.000 NV.

Se produce como consecuencia de una falla en el
crecimiento en orientacién espiral del tabique adrti-
co-pulmonar, que al crecer de manera recta hace que
las conexiones ventriculo arteriales sean discordan-
tes.

Al estudio ultrasonogrifico la imagen tetracame-
ral se muestra normal, la aorta nace del VD ¥ la
pulmonar del izquierdo ramificindose en AP dere-
cha, izquierda y ductus, mostrandose ambos vasos
con trayecto paralelo desde sus origenes. En el pla-
no de los ejes cortos ambos vasos aparecen como
dos estructuras circulares, uno al lado del otro y no
es posible obtener la imagen de “deje que sus dedos
caminen por usted” de la pulmonar. Entre un 20 a
40% de los casos se defecta un DSV a los cuales se
le asocia en un 30-35% de los casos una estenosis
pulmonar.

El diagnéstico diferencial debe hacerse con el VD
con doble salida. (Figura N” 35).

Figura N° 35. Seceion transversal del torax con inclinacion
cefiillica que muestra travecto paraielo de los grandes vasos

Tetralogia de Fallot

Es la malformacion cardiaca mas comun en neona-
tos con cardiopatia ciandgena y en ella coexisten cua-
tro hallazgos clasicos: 1. DSV, 2. Aorta cabalgando so-
bre el DSV, 3. Estenosis pulmonar, y 4 Hipertrofia
de VD, no siendo este iiltimo detectable durante la
vida intrauterina.
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Su frecuencia es de 1:1.000 NV y representan en-
tre 7 a 10% de los nifos con cardiopatias, Posee una
recurrencia de 2,5% cuando existe un afectado pre-
vio, de 2,6% cuando es la madre la afectada y de
L4% cuando es el padre. Se presenta en varones en
'Ina proporcion de 3:2 con respecto a las hembras.

Desde el punto de vista embrioldgico se trata de
\Ina septacion desigual en el diametro del conotronco
¢ 5u porcidn distal y anterior en el segmento corres-
Pandiente al tracto de salida de la arteria pulmonar.
Este desplazamiento impide que la cresta supramar-
ginal o supraventricular forme y cierre el septo inter-
ventricular, por lo que la aorta normoposicionada ca-
balga sobre el defecto del septo.

Los cnterios para el diagnédstico uvitras,nop
son: 1. El defecto septal se puede o
pler a color y de flujo pueden pone:
defecto, 2. En el plano pentacame -

1 observada cabalgando sobre

gatorio confirmar la falta de contin

ca, 3. Si el cabalgamiento de 1a aorta

de parecer como si emergiera del VD, ¢z pur « i
la regla del 50% pudiera ser 1til, si el desvio es hacia
la 1zquierda, se trata de una Tetralogia de Fallot y si
el cabalgamiento se desvia en mas del 50% hacia la
derecha, entonces se trata de un VD con doble salida,
4. El diametro de la arteria pulmonar es menor en
40" o mas que el diametro de la aorta, pudiendo ser
severa la estrechez en 3 a 6% de los casos, la flujome-
tria Doppler revelara velocidad en arteria pulmonar
mayor (147 o mas) que la velocidad de la aorta, 5. E]
arco adrtico puede estar dilatado y presentar “et con
regurgitacion” hacia la pulmonar via duetus arterio-
80, en 25% de los casos el arco aértico puede estar Ja-
teralizado a la derecha, 6. Cuando la vélvula pulmo-
nar es atrésica puede detectarse una dilatacién aney-
rismatica de la arteria, con regurgitacién al Doppler
y este hallazgo constituye un elemento de mal pro-
néstico. (Figuras N°s. 36 y 37).

El diagnéstico diferencial debe hacerse con |a atre-
sia pulmonar y DSV, tronco arterioso, agenesia de
ductus arterioso y compresién extrinseca de la arte.
ria pulmonar.

Entre las condiciones clinicas asociadas, debemog
mencionar la diabetes, trombocitopenia, Fenilcetony.
ria, alenhol, trimetadiona y talidomida,

Puede asociarse a otras cardiopatfas: Estenosis
mitral, arco aértico a la derecha, estenosis adrtica sy.
pravalvular, arteria subclavia aislada, D , valva
pulmonar ausente, ductus nusente, atresia pulmo.
nar, DSAV, vena cava superior izquierda, vena cava
inferior interrumpida, drenaje venoso pulmonar and.

malo, cor triatrium, hipoplasia de V],

Figura N" 36. Se muestra aorta cabalgante soby, &
=pto ventricular.

fretagu

N S -';’.“

Figura N° 37, Se muestra trayecto de la arteria pilm™
con reduccién de su digmetro.

En cuanto a lag
puede estar agocj
cial 11p,
21,

ciemopatias genéticas a Ia ¢
ada la TF estén la monosomi2 P
mosaico de T 14, Trisomia 16p ¥

Por otra Parte puede la TF formar parte de '“;l:-
dromes de Ehlers-Danlos, Velocardiofacial, :;u‘
» O George, Noonan, Goldenhard, C Lo
Ap?“’ Displasia Frontonasal, Kabuki, Smith"“"
OFitz, Otofaciocervical, Melnick-Needies Ow“j
g\tal, Alagille, Disostosis Acrofacial tipo N“‘Nf‘;‘
8 cutis congénita, TAR, Agenesia de Radio. ¥

v G A
°rsus, artrochalasis, atresia duodenal ¥ P
tasia intesting)

£
u

Ventl'l'eulo Derecho con Doble Salid® t

Se trata g on vl
Arteria) demﬂ una anomalia de la conexion ' g¢

cha en | del 50% de I
abrtico ¥ Bitlnes a (que mas u’
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Ciemopatias cardiacas

e

camente derecho y que es ocasionalmente ncompana-
do con un DSV, El término fue empleado por vez pri-
mera por Witham (1957) el cual dividio esta condi-
cion en dos tipos: Fallot y Eisenmenger, de acuerdo a
la coexistencia 0 no de una estenosis pulmonar. Se
observa en 2,4% de abortos v natimuertos siendo su
frecuencia de 0.033 a 0,09 por 1000 nacidos vivos.

Se clasifiea en tipo A (68%) el cual presenta defec-
to del septo ventricular subadrtico y desviacion del
gepto conal hacia delante y a la izquierda, tipo B
(229) con defecto del septo ventricular subpulmonar
v ¢l septo conal desviado hacia atrds y a la derecha,
conarteria lado a lado (Taussig-Bing), tipo C (3%)

n defecto del septo ventricular con doble participa-

¢ (1Tujo hacia ambos vasos) y septo conal deficien-
tpo D79 con defecto del septo ventricular distal
moto. (Figuras N°s 38 y 39).

Figura N* 39. Pieza anafomica del caso mostrado en la fi-

gura N“ 4,

La relacion entre las grandes arterins puede ser:
Normal (Aorta a la derecha y posterior a la pulmo-
nar), lado a lado: Aorta a la derecha y lateral ala ar-
teria pulmonar, dextromalposicion: Aorta derecha y
anterior a la pulmonar y levomalposicidn: Aorta a la
izquierdn y anterior a la pulmonar.

La presencia de septo integro es muy rara en esta
malformaciin.

Ventriculo Izquierdo con Doble Salida:

s una anomalia de conexién ventriculo arterial,
menos comtin que la del VD, y en el que la aorta y Ia
pulmonar emergen exclusiva o predominantemente
del VI. Se han descrito 26 tipos diferentes (Van
Praag), siendo el méds comiin aquél que presenta
DSV subaértico con aorta derecha y anterior o aorta
lateral y anterior. El 83% de los casos tienen esteno-
sis valvular o subvalvular de la arteria pulmonar.

El tipo tetralogia es aquel donde existe VIDS mas
¢l DSV y la estenosis de la pulmonar. En el tipo
transposicién (24%), la aorta es izquierda y anterior
siendo la pulmonar estenética. El tercer tipo es aquel
que muestra DSV.

El diagnéstico ultrasonogrifico antenatal se basa
en la existencia de un ventriculo izquierdo del cual
emergen la aorta y la pulmonar, acompafado de
DSV, arco aértico coartado, interrumpido o hipoplasi-
co, flujos de estenosis o atresia segun el caso.

Entre las condiciones que se le asocian encontra-
mos el isomerismo atrial, estenosis aértica, DSAV,
auricula comun, VI de doble entrada, anomalia de
Ebstein, hipoplasia de VD, atresia mitral, atresia
pulmonar, ventriculo tinico, atresia tricuspidea, TGV,
tetralogia de Fallot, DSV, sindrome costillas cortas-
polidactilia (no Majewski), sindrome Opitz y atresia
coanal posterior. (Figura N" 40).

Figura N* 40 Ventriculo izquierdu con doble salida. L pose
cion anterior del mismo se debe a la marcada hipoplosia de

vDh.
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Conexion Venosa Pulmonar Andmala

Condicion en 1n cual todo el retorno venoso ]Hlll"“‘
nar se realiza en la AD o en canales que terminan en
Ia misma v en todos Jos cnsos existe un defecto del
septo atnal

Su frecuencia es de 0,087 por 1.000 nacidos vivos ¥
representa ol 2.6% de todas las anomalias cardiacns
congénitas

Se elasifica en cuatro tipos (Darling y cols.)

Tipo o supracardiaca: En este caso lns cuatro venas
pulmonares forman una confluencia posterior a la aurf-
cula izquierda con una vena vertical a la izquierda.

Tipo 11 o cardiaca: Las venas anémalas se vacian
directamente al seno coronario, pudiendo acompa-
narse de obstruccidn en un 22%.

Tipo T o infracardiaca: Las venas pulmonares
wmalas confluyen en una vena descendente que
acompana al esofago, pasa a través del hiato y drena
en ol sistema venoso portal (80%), en las venas hepa-
ticis, ductus venoso o en la vena cava inferior,

Fipo IV conexidn anémala mixta o multiple: Varie-
dadde drenajes venosos pulmonares.

F1 dingnostico ultrasonogrifico antenatal se basa

n lo presencia de vena vertical retroauricular que
drena en la VCI, en las venas suprahepiticas o en el
ductus, acompanado de un defecto del septo auricu-
lar. Su diagnostico se excluye mediante la visualiza-
cion de una o mas de las venas pulmonares drenando
en la Al, aunque hay que recordar la posibilidad de
un drenaje andmalo parcial. EI Doppler a color, el Po-
wer Doppler y el Velo-power pueden resultar de gran
ayuda al trazar el trayecto vascular; pero es una rea-
lidad que la inmensa mayoria de los casos no serdn
diagnosticados in titero. (Figura N° 41).

El diagnéstico diferencial es con el sindrome hete-
rotdxico, pues en estos casos el drenaje venoso puede
hacerse por una vena azygos que puede confundirse

Figura N* 41. Angivgrafia Doppler de sustracciin donde se
muestran venas pulmonares con drenage andmalo infradia-
fragmatico de vena pulmonar en la vena cava inferior,

e ———

p

A Sy 0
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con UNAs venaa pulmonares con drenaje 4
mp--riu' |a variante m!rnmrdl:wn ;

[ s anomalias t'.-llrrln:u.'n.u que a.ut-h_-n A1y
DSA, ventriculo tinico, transposicién de grand,, m_w"’.
V1 hipoplasico, arco adrtico Interrumpido, tery), g
Fallot, atresia tricuspidea y VI con doble LT Py

Las cromosomopatiag en la-‘j que puede estay
sente son la Trisomia parcial 22 y la MONosnmi, y-rr;
sindrome de Turner. gl

Por otra parte puede l'urma_r parte de los SigUieny
afndromes: A.aplunin-pulisplenm. Bardet-Bield, Lil.zr.h
ce-Moon, Johanson-Blizzard, Noonan, Cantrel) .
fibromatosis tipo 1 y Klippel-Trenaunay-Weber “

_..-——-4——'-'____'__—_

nﬁm;,!,‘ <

TUMORES CARDIACOS CONGENITOS

Son raros (0,027%) y por lo general hcnigmg Sien.
do ¢l mas comiin el Rabdomioma (62%) seguidy pe,
Teratoma (21%), ¢l Fibroma (13%), el Hemangy,
(27%) y el Mesotelioma del nodo atrioventricular (2
Mis raros ain son el Mixoma y el Neurofibroma

Rabdomioma: Tiende a ser multiple en 90% da J,,
casos, localizdndose en VD, VI, o en el septo intervey.
tricular, asocidndose a arritmias del ritmo tales com,
la taquicardia supraventricular (TSV). En el 50-547
de los casos se asocian a esclerosis tuberosa (Epfer.
medad familiar, autosémica dominante de penetras.
cia y expresividad variable, adenoma sebdceo, epilep.
sia y retardo mental).

Cuando se le asocia la TSV el hidrops fetal pusde
ser la consecuencia, siendo otra complicacién reper-
tada el crecimiento fetal retardado.

Ha sido reportado una regresion espontdnea de lasts
moraciones en la etapa neonatal. (Figuras N 42 y 4.

El diagnéstico ultrasonografico se basa en la d-
teccién de nodulos ecogénicos tinicos o aislados noes
capsulados, localizados en el espesor del miocards »
pediculados hacia la cavidad cardiaca. Pueden -
sar obstruccién valvular y dificultar el flujo sangs
neo. Los de localizacién intramural pueden semef

Kigura N* 42,4 magen m-gvﬁ:m en V.

__—-‘."
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A

Fioura N° 43, Ecografia neonatal del caso mostrando la tu-

moracion pediculada adherida al SIV. Rabdomioma.

las imagenes de hipoplasia de cavidades izquierda o
derecha o de una hipertrofia miocardica.

Teratoma: Es una tumoracion constituida por tejidos
derivados de las capas germinales primarias pudiendo
ser su localizacion cardiaca o intrapericdrdico, general-
mente tinico, encapsulado y fijos a la base cardiaca. Los
intrapericirdicos pueden ser pediculados y casi siem-
pre acompanados de derrame pericardico.

L.a muerte subita ha sido senalada en un 66%.

El diagnéstico ultrasonogrifico se basa en la pre-
sencia de una tumoracién sélida o quistica en estre-
cho contacto con el corazén a cuyas cavidades puede
comprimir y desplazar. El derrame pericardico suele
estar presente y las técnicas de Doppler a color y el po-
wer pueden ayudar a diferenciar la tumoracion de las
cavidades cardiacas y descartar el diagnodstico de fi-
broelastosis cardiaca, pues en la tumoracién quistica
no existe ningun tipo de flujo. (Figuras N°s. 44-47).

En cuanto al Mixoma debemos seiialar que se nos
mostrard como una masa hiperecogénica localizada
en el atrio izquierdo y puede prolapsar desde el atrio
hacia el ventriculo condicionando obstruccidn del
tracto de entrada ventricular.

Son hallazgos comunes a las tumoraciones cardiacas
Ins arritmias y la insuficiencia cardiaca congestiva.

Entre las entidades mendelianas asociadas a tu-
mores cardiacas encontramos la esclerosis tuberosa,
sindrome del nevus de eélulas basales, neurofibroma-

Figura N" 44. Seccion transversal de torax. Tumoraciin
quistica bilobulada que desplaza al corazon a la derecha.

Figura N° 45. Seccion sagital del térax que muestra la ima-
gen quistica en el plano correspondiente al cje largo del VD,

Figura N d6.Imagen parasagital que muestra el drea car
dtava por delante de la tumoracion guistica,
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Firgura N° 47. Con la ayuda del Power Dappler se pudo dife
Firni

rar el area cardiaena fen blanco) del tumor firea quists
ca). Teratoma quishico ;n-f'u-xrnhf'ﬁ.

tosig, sindrome de QT largo, el s. de Simpson-Golabi-
Behmel, In distrofia muscular tipos Duchenne y Bee-
ker), la hiperplasia adrenal congénita, la anemia de
Faneoni, ¢l sindrome de hemangioma-trombocitope-
nia, ¢l enanismo de Mulibrey, el sindrome de Schin-
zel-Giedion, el de Pallister-Killian, la focomelia SC y
la enfermedad de Wilson.

ANOMALIAS COMPLEJAS:

Sindrome de Hipoplasia de Corazén
Izquierdo:

Integra la hipoplasia de ventriculo izquierdo con
la atresia o estenosis severa de aorta y de la valvula
Mitral , y la hipoplasia del arco aértico. Constituye el
4% de todas las cardiopatias congénitas y se presenta
en 1 de cada 10.000 nacidos vivos en proporcién 2:1
con respecto al sexo varén : hembra.

Los hallazgos ultrasonograficos son: Levocardia,
discrepancia en el tamafo de los ventriculos, dpex
cardiaco eonstituido por VD (plano del “8” con una
sola “07), valvula trictispide normal o grande, Aorta
hipoplésica con anillo adrtico reducido aunque si
existe DSV la aorta ascendente puede ser normal y el
VI estar m4s o menos desarrollado, llenado retrégra-
do de arco adgrtico, ventriculo izquierdo pequeiio, obli-
terado o que termina mas proximal que el ventriculo
derecho.

La valvula mitral es hipoplésica, la aorta descen-
dente es normal, la auricula izquierda es pequeiia
con septo atrial abombado hacia la derecha lo cual
puede traducir regurgitacion tricuspidea severa o
drenaje venoso pulmonar anémalo, el plano de log
grandes vasos (CAP) es normal, la arteria pulmonar
esta dilatada, el Power Doppler puede demostrar

e ———

marcado cungeﬁlir.mnmiento de‘la circugaﬂﬁ
nar, ¥ puede existir fibroelastosis endocardic

Puede estar asocinda a otras anomaliag
Atresia estenosis 0 cnﬂ.rtnct(rn de ?_wrta, arco g:'i
terrumpido, atrt.-sm.mllﬂ.rnl. drenaje pulmonar 4, "
(total o parcial), arntmias, estenosis mitra), DS\';n""’
cistencia de la vena cava SUpErior izquierda, ber.

La flujometria Doppler pone en evidencia i g,
ponderancia de la circulacion ductal con sangr, -
a la arteria pulmonar a menos que exist, un.a,f

N Pl

M

a f]r_.l “]

gresa I
mento de la presion en este vaso por un foramey .
ausente 0 pequeno, regurgitacién tricuspidea, Msjes i
estenosis o atresia y flujo ret rogrado en aorta.

El hidrops fetal no es frecuente y sj ge Preseys,
puede ser indicativo del cierre del foramen ova) , 4,
fibroclastosis ventricular.

El diagndstico diferencial es con las masas g typ,
res cardiacos, la estenosis adrtica critica y el ventricy,
unico.

Las condiciones asociadas a este tipo de defects 5
la ingestion de trimetadiona, de dcido valproico, cromy,
somopatias (Monosomia 7p2, Trisomfa 13 y Monosomés
X0). Esta presente en los sindromes de Berheim, Opits
Kareggia, Salonen-Herva -Norio (Hidroletalus) y en 13
asociacion VACTERL (vertebral, anal, cardiaco, trs
queal, esofagico, renal, extremidades).

Hipoplasia de Ventriculo Derecho:

Puede tener un doble origen: Atresia pulmonar
con septo ventricular intacto (APSI) y atresia tnas
pidea (AT), es una rara malformacién en la que Ix
atresia pulmonar es siempre valvular en conjuncis
con un septo ventricular intacto y que conduce a uas
severa reduccién del flujo sanguineo al VD impidiex
do su desarrollo. Se observa en 1 a 3% de las malfor-
maciones cardiacas congénitas, con una incidencia de
0,1 a 0,4 por cada 1000 nacidos vivos. Bull la hac
sificado en tres grandes grupos: Tripartita: Hipop*
sia del tracto de entrada, porcién trabecular ¥ _d'l
cono (infundibular o tracto de salida), la bipari®
Hipoplasia de tractos de salida y entrada, ¥ fim
mente la unipartita cuyo \dnico componente €= 'f‘h"
poplasia del tracto de entrada. En este caso la tre”
pide raramente es normal y presenta estenosis ¢V
!U_ﬁciencia, la vilvula pulmonar es anormal con
misuras fusionadas en “tres copas”, la AD PU*™ *
tar dilatada segin el grado de regurgitacion ¥ ¥
meabilidad de) foramen oval (restringido €9 10%
los cason), el VI estd dilatado con hipertrofit *
daria, aurjcula izquierda y venas pulmonarts e |t

les, en 33% de los casos puede existir defect? de
to atrial. )

—

y
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Ciemopatias cardiacas

La atresia o agenvsin tricuspidea (AT) se presenta
en 1 de cada 15 000 nacidos vivos, 1a tips 1 muestra
relacidn normal de prandes vasos ¥ represenia el
707 de todos los casos, 1a tipo 11 presenta lf-lrmlﬁpu-
«acion (0o corregida)l ¥ representa ] 27% . constitu-
yendo el 3% restante 1a tipo 11| que conlleva Ia |-
transposiotn de grandes vasos. La asociacion con de-
fectos del septo ventnicular, atresia o estenosia pul
monar tipifica los subtipos (A yBenlatipoll y 1L

Los hallazgos ultrasonograficos son: VI pequeiio,
pepto ventneular normal o con defecto, conexiones
ventriculo-arteriales concordantes o transpuestas,
sopta atnal normal o con aneurisma, vilvula tricus-

toa puede aparecer pequena e hiperecogénica, si es

tonctica o onda de velocidad de flujo distal a la
s ox de alta velocidad y turbulencia, mientras
s msnficente su patron serd de regurgitacién
ol volumen de muestra proximal en AD). La

i pulmonar es pequena con ausencia de flujo y
lametro s normal es perque existe un DSV, Es

¢ que en el ductus arterioso exista flujo en re-

v resultante de la sobrecarga en la aorta o dismi-
0o ausencia de flujo en la arteria pulmonar. El
wrticn puede mostrarse dilatado. Cuando el

iro obedece a una atresia tricuspidea la valva
,menar es usualmente estendtica y el flujo es ele-

il v turbulentn. (Figuras N” 48 Y 49)).

Fits ¢5 una anomalia cuya compensacién neonatal
hasta ba arugia dependera de la permeabilidad del

s - - . b

Figura N* 48 Sececion transversal del forax fetal que mues-
tras la sustitucion del VD JHer Wna neasa e ogdénica compacti.

ductus arterioso por lo que el uso de pnmtaglnqdumu
Fl esta indicado. La APSI ha cnmmradg na-lmad:_: a
la rubéola, a) uso de acutane, amantadine, y dcdo
valpruien, & stras anuvmalias cardiacas: Fstenosis aot-
o, DSA, fibroclastuses, npertrofin de V1. Arco adrtico

Pr—

dervcho, dilatacion de AD y transposicion de grandes
vasos;, a ciemopating cromosomicas. Monosomia 14
y al sindrome de costillas cortaepalidactilia (CCP).

: By o -
Figura N° 49. Pieza anatomica del caso maostrado en la fi
gura 48.

La atresia tricuspidea (AT) no ha sido encontrada
asociada a alteraciones cromosomicas, al igual que la
APSI puede estar presente en el sindrome CCP, ha
sido asociada a infeccién por enterovirus, rubéola y al
consumo de litio. Puede asociarse con otras anoma-
lias cardfacas tales como la atresia aértica, DSAV,
dextrocardia, coartacién de aorta, hipertrofia de VI,
estenosis subadértica, tronco arterioso y transposicion
de grandes vasos.

Corazon Univentricular:

En este caso el corazén esta constituido por tres
cimaras, dos atrios y un ventriculo (cor trilocular
biatrium), pudiendo existir una segunda camara ru-
dimentaria (VD o VD), siendo la principal la que reci-
be el flujo desde las nuriculas a través de una o dos
villvulas atrioventriculares. Las atresias de tricuspi-
de y mitral estan excluidas de esta entidad la cual ha
sido clasificada por Van Praagh en 4 tipos : A, cdma-
ra principal VI y la rudimentaria VD, B Cavidad
tnica constituida por VD, C: Cavidad unica consti-
tuida por paredes de VI y VI, y tipo D: Cavidad unt-
ea de origen indeterminado (VD2 V1)

El punto do partida de esta anomalia es una falla
en el desarrolle del asa bulbo-ventricular v s¢ han vs-
tablecido lus siguientes subtipos: 1 Con relacion aor-
ta pulmonar normal, 2 Aorta anterior y o la derecha,
y 3. Aorta anterior y a la izquienda.
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El diagnéstico puede hacerse ante la presencia de
una serie¢ de hallazgos que incluyen: La presencia t_ln
tres cimaras en el plano tetracameral, la presencia
de banda moderadora apunta hacia VD, ademds de
la camara ventricular principal se puede observar
otra accesoria, una o dos valvulas atrio-ventricula-
res, flujo Doppler o Color desde las auriculas (a tra-
vés de una o dos vilvulas) hacia el ventriculo unico,
Vasos comuinmente malpuestos, el arco adrtico puede
estar interrumpido o la aorta puede ser mucho mds
pequena que la pulmonar, la arteria pulmonar puede
ser estendtica o atrésica.

Pueden complementar estos hallazgos, los propios
del sindrome cardio-esplénico (Asplenia-polisplenia)
0 la del eco fenotipo de Trisomia 18, siendo muiltiples
las anomalias cardiacas que pueden asociarse al co-
razon univentricular. (Figuras N 50 - 52).

Figura N° 52. OVF Doppler d‘c’ ductus de Aranzip con py
tron aberrante y marcada reversa.

MIOCARDIOPATIA

Desde el punto de vista funcional puede agruparg
en tres tipos: Obstructiva (hipertrofica) , Restrigtig
(constrictiva) y Congestiva (dilatante)

La Miocardiopatia obstructiva o hipertrifica
una enfermedad primaria del miocardio con una ins-
dencia de 1 en mil, siendo utilizados en su deseri
cién varios sinénimos: Estenosis subaértica con b
pertrofia idiopatica, Miocardiopatia hipertréfiea ohe
tructiva, estenosis subaértica muscular e hipertrofia
septal asimétrica. E1 50% de los casos es familiar e
pondiendo a mecanismos de herencia autosémica &
R gl minante y de éstos aproximadamente la mitad et
Figura N* 50. Seccion transversal del térax que muestra el unida al cromosoma 14q (locus de la cadena de @
corazon formado por un selo ventriculo. miosina cardfaca) y la otra mitad al cromosoma 1
cus de la troponina T cardiaca) . El 50% restante
Presenta una nueva mutacién dominante.

En la Miocardiopatia constrictiva encontrsd®
que !'.!Il desorden fundamental es de caricter I!'R':-';},l..
lico siendo las ms frecuentes los Errores del M,
hS"fO de los Aminodcidos (alkaptonuria, homﬁ'-f'
nuria, oxalosis, hiperglicinemin y déficit de @™
na), las miopatias mitocondriales (Sindrom¢ *
I{garns-Sayre, S. MELAS -miOP“t[“'”mﬁkwu-
?,c idosis lactica- stroe, MERRF-miupmf“’c""ha}g
titer Sed red fibers y ol S, de Barth (acidema ? %

|glutac6mca, las Enfermedades Newromus™
(Distrofia Muscular de Duchenne, la distrofit B

:::::‘:; d;! StEinert y la miﬂpatia Nemaline), IE!' ’
arley (’et Tl'jf'dﬂ Cune{.h‘,vu "Silld. f.[U '.\{

Ehlers. :
ey 8 Danlus,_Ostuog;mt.ﬁiﬁ Imperfecta ¥ ol
Figura N* 51. Imagen obtenida mediante Power tisular oy nloma Elﬂutlcojl R fiewradines .‘,[uh'mﬂ’l A

el cual ae evidenain la existencia de una sola cavidaed, T.:::,]l}&tfu del hijr) de dinbélicu, la ti:'oHL‘l““"“" i
MEick $ Wy ales), enfermedades lisose™
20 ".
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deposito (Ghicdgeno, Muu:upulis:wuridnais_ Mucolipi-
Josis 11 Gangliosidosis), Miocardiopatia por Enfer-
,....-J”.!.'_\ Fetales (l‘:l'itl‘lllllﬂﬂtl\ﬁiﬁ. M. T‘[‘unni{uri" por
thposia FetaD), las Sindromadticas (Leigh, Wolf-Hirs-
chorn) |, ete,

F LU N® 53, Servien foivan
marcada hipertorfia de sus paredes. SiVde 810

Figura N* 54. Preza anatomica que muestra marcada hiper
trofia muocardica,

Para ¢l estudio de la Miocardiopatia Dilatante
resulta indispensable tomar en cuenta que las dife-

rencias entre la cirenlacion fetal y Ing del adullo son
muy mareadas y o ello contribuyen la existencin de
ln cirenlneion placentaria, In umbilico-porta-ductal,
la presencin de un fornmen oval permeable y un duc.
tus nrterioso patente, circunstancias que abligan al
cornzon fetal o trabajar en circuitos en paralelo, con
presiones sistolicas y de Henado muy gimilares en
ambos ventrieulos contribuyendo por separado al
pasto cardfaco sistémico (gasto ventricular combina-
do) el cual es muy elevado si se le compara con el del
adulto.

Bs de hacer notar que ambos ventriculos poseen
diferencias muy importantes tanto en su morfologia
como en su funcién, El gasto bi-ventricular fetal es
en condiciones normales, casi el miximo y aumenta
muy poco al elevar la presién de lenado por encima
de la linea de base, existiendo a este respecto dife-
rencias en cuanto a la curva de funcién ventricular
(volumen sistélico-presién atrial), que si bien son
morfolégicamente parecidas, la del VD se ubica por
encima a la del VI.

Ambos ventrfculos poseen curvas que presentan
una rama inclinada ascendente, donde el volumen
sistélico aumenta rdpidamente cuando se aumenta la
presién atrial media y una rama “plateau” donde los
volumenes sistélicos son afectados de manera mini-
ma por los sucesivos aumentos de la presién atrial.

El punto de quiebre entre estas dos ramas se co-
rresponde a la linea basal del feto en reposo.

La diferencia de la curva de volumen-presion del
VD se ubica por encima de la del VI evidenciando
que a cualquier presién de llenado, el volumen sisto-
lico del VD sobrepasa al del VI. Esto ha sido eviden-
ciado en numerosos trabajos y pone en evidencia la
dominancia del VD durante la vida fetal en nuestra
especie. (Figura N° 55).

Figura N" 65. Seceiin transversal del torax donde of area
cardfaca ocupa mea del 80°% de la CT.
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La explicacién de estos hallazgos parece estar en
el hecho de que aunque el VD tiene una pared de
grosor similar a la del VI, posee un mayor radio de
circunferencia, su cdmara es de mayor volumen y tie-
ne una mayor complianza, es decir que sus paredes
se distienden mas fiicilmente ain con bajas presiones
de llenado. En consecuencia el volumen sistélico del
VD sera mayor que el del VI, ain poseyendo idénti-
cas fracciones de eyeccién. En conclusién al gasto
ventricular combinado, ¢l ventriculo derecho contri-
buye en una mayor proporcién (55-67%).

La distribucion del gasto cardiaco difiere para am-
bos ventriculos, asi para el izquierdo éste se distribu-
ve hacia el corazén, cerebro y a la parte superior del
Cuerpo, mientras que sélo una pequena parte (<10%)
cruza el istmo de la aorta hacia la aorta descendente.

! contrario el VD ademés de recibir un flujo con
racicn de oxigeno mds pobre, orientn su gasio
rta descendente a través del ductus
o fetal v hacia la circulacion umbilic: -
Muy poca poreién del gasto (<107
pulmionar, el cual es de elevada resistcncia, ¢
stancia esta dltima que se va modificando a medidn
r~a el término del embarazo.

Es conocido que en el feto un aumento de la pre-
sion arterial disminuye el gasto ventricular, y que
cada ventriculo responde de manera individual, dis-
minuyendo sus volumenes sistdlicos, pero los cam-
bios mds dramaticos, al parecer, los experimenta el
VD, el cual a un incremento similar de presiones
para ambos, puede experimentar un descenso hasta
cinco veces mayor en su volumen sistélico, que el ex-
perimentado por el V1.

Este hecho ha tratado de ser explicado en base
al concepto de sobrecarga de pared o “wall stress”,
segun el cual el VD tendria una mayor postcarga a
cualquier presién arterial dada y explicaria su li-
mitada capacidad de respuesta a los cambios de
presion. Desventaja que al parecer seria iinicamen-
te de cardcter mecdnico y no influenciada por modi-
ficaciones en el flujo de reserva maximo vasodilata-
dor coronario,

Las demandas que impone el crecimiento y desa-
rrollo del feto a lo largo del embarazo, hacen que el
gasto cardiaco vaya aumentando progresivamente y
algunas investigaciones han pretendido demostrar
que en ciertos momentos de la vida intrautering y
asociados a algunas alteraciones cromosémicas, |n
eficiencia del corazén como bomba puede verse ¢om.
prometida y dicha falla explicar la aparicién de] ede-
ma nucal transitorio en el primer trimestre de la ges.
tacién o la translucencia nueal y el edema en log ¢q.

sos de cromosomopatias y de algunas cardiopat(ag.

S Ace

1

A Sosq
\\.

Nuevos ostudi".s Hn HESATIAE ERRL I compfobacié
i ipotesis.

de ;‘*;t(:) :-lagf’" del feto responde a la hipoxemj, en
mer lugar reduciendo el gasto { ladfmlcu‘?hdaltc ®
ca, en segundo lugar lncre;f“i"_;m “ c? Presion 4.
rial, y en tercer lugar, recis '1'1 uyendo el fluj, san.
guineo regional para intentar la normoxia g Nive] P
miocardio, cerebro y S jiprarcansion, sl a Xpengy,
de una vasoconstriccion €n el resto de las eSthturas
cnrporales‘ = .

Dada la condicién privilegiada de la perfusigy o
ronaria y a la capacidad de lqcrementar la OXigeng,
cién miocardica (flujo coronario de reserva) meq
por la Sintetasa del Oxido Nitrl(fO (S_ON), la caig
gasto cardiaco asociado a la hipoxia pareceris

iady
adg
Ies.

ponder mas bien al aumento de la poscargy, que

Figura N° 56. Seccidn tra nsversal del térax mostrando mar
cado edema de tejidos blandos y efusion pleural (ICCF).
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-43 78 Ca/ser
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W
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menudo de::o‘n‘cadenﬂvla hipoxia a través del aumen-
to de la presion arterial. Pudiéndosele anadir a esto
¢l incremento d.e ]q precarga del VD como consecuen-
¢ia de una rt‘dlstnh—u.mdn de flujos a través del cir-
cuito pl:\cunlo-u!nhllllcn-ductal. Estos 1ltimos acon-
tecimientos explicarian los datos acumulados hasta
el momento y que sefalan que la reduccion del gas-
to cardiaco asociado a la hipoxia es casi exelusiva-
mente causado por una reduccién del gasto ventri-
cular derecho, cuya sensibilidad a la presién arte-
rial estd aumentada.

Para la evaluacién del funcionalismo ventricular
fet -1 s necesario tener en cuenta que el patrén de
1. 1o de estas cAmaras es totalmente diferente a
I | adulto a tal extremo de que el patrén normal
d ido ventricular fetal se corresponde con el pa-
t itologico del adulto.

lenado ventricular es la consecuencia de una

ie eventos electromecanicos y bioquimicos que

cen a que cada ventriculo se cargue con el volu-

l¢ sangre necesario para mantener el gasto car-

los factores intervinientes son: Maduracién

ardica, gradiente de presiones atrio-ventricula-

r«=. relajaciéon miocardica, contractilidad auricular,

integridad anatdmica del aparato cardio-vascular y
laz influencias genético-moleculares.

El llenado ocurre en tres etapas, la primera esta
dada por el efecto de succién que se produce cuando
el ventriculo se relaja, las valvulas semilunares aér-
tica v pulmonar se cierran y las atrioventriculares se
abren. La capacidad de relajacién por reflejo del mio-
cardio fetal esta limitada, hablandose de una rigidez
o inflexibilidad propia del miocardio fetal en desarro-
llo. Estas circunstancias le imprimen la primera ca-
racteristica a la onda de llenado pasivo del ventriculo
fetal, es una onda A de menor velocidad que la que le
sigue (E), siendo el patrén adulto normal totalmente
invertido (EA). En consecuencia en el llenado inicial
del ventriculo (onda A en flujometria Doppler) inter-
vendran: la relajacién ventricular refleja (post-con-
traccién), el grado de elasticidad ventricular y las
presiones atriales. !

La correlacién electromecdnica de esta prnimera
fase de la didstole ventricular (relajacién isométrica),
es que la onda E de la flujometria Doppler ocurre en
el periodo de tiempo que va desde STy laonda T del
ECG, la cual ocurre ligeramente antes de terminar la
relajacién ventricular, momento en que se cierran las
vilvulas aértica y pulmonar. La fase acelerativa de
la onda E o sea el segmento DE representa el retro-
ceso eldstico del ventriculo. )

La segunda etapa es la de Diastasis, dqndu el flujo
hacia e] ventriculo practicamente se detiene, con lo
que se origina la vertiente descendente de la muesca

entre las ondas E y A, es el segmento EF (Fase desa-
celerativa) que refleja la complianza ventricular.

En Ia tercera etapa las auriculas se contraen y pro-
porcionan durante la vida fetal el impulso més impor-
tante para el llenado ventricular (patada sistilica
atrial). Este momento se corresponde a la onda P del
ECG y el componente A de la onda espectral Doppler.

Si E representa el volumen diastélico pasivo, A es
el volumen diastélico activo, que en el feto, a diferen-
cia del adulto, es el predominante.

Figura N° 58. Fibroelastosis cardiaea Arriba se muestra
plano sagital de térax con drea cardiaca Quen muestra gran
dilatacién. En TM se evidencia la escasa incursion de las
paredes cardiacas, el didimetra reducido de la artera pul-
monar y ¢l movimiento anormal de la valvula AV (Abajo)
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Al periodo transcurrido entre ¢l inicio de 1a onda E
¥ el final de 1a A se corresponde con el tiempo de lle-
nado ventricular.

El funcionalismo ventricular fetal evaluado a tra-
ves del andlisis de las ondas de velocidad de flujo

pplcr il‘lcluyou_

1.Picos de velocidades en E y A, tanto para VD
como para V1. La division de ambos valores per-
mite obtener el indice E/A. En ¢l feto de pretér-
mino el valor de este fndice es menor de 1.0
(0,75-0,80), en el de término se ubica alrededor
de 1.0 (0,80-1,05) y en lactante es mayor de 1.0
(1,05-1,20).

2.Relacién de Impedancia (RI); Se calcula divi-
diendo el tiempo DE (fase acelerativa) entre el
tiempo EF (fase desacelerativa).

3. Tiempo de Velocidad Integral: equivale al area
bajo la curva de velocidad total. Valores: Periodo
fetal de 4 a 8 cm, y en el neonato igual o mayor
de 10 em.

4 Inflexibilidad o rigidez ventricular (K) : se obtic
ne dividiendo el factor 0.08 entre el tiempo de
desaceleracién (EF) y al resultado se le extrac Io
raiz cuadrada. Valores: mas de 32 sem., 0,4 2 1 0
mmlig/ml y en neonatos 1,0 (0,5 DE).

5.Tiempo de desaceleracién EF en valvula mitral.
Valores en el feto menor de 30 semanas 60 mili-
seg, en el de 37 6 mds semanas 115 miliseg.

La asociacién del hidrops no inmune con la insufi-
ciencia cardiaca fue reportada por primera vez por Mo-
ller y col. en 1966 y el primero en reconocerla in ttero,
empleando ultrasonidos fue Kleinman y col. en 1982,

Este cuadro puede ser clasificado como IC de gasto
elevado, IC de bajo gasto e IC por obstruccién venosa.

La IC de Gasto Elevado se observa en casos de tu-
mores muy vascularizados, neuroblastoma, teratoma sa-
cro coccigeo, secuestro pulmonar, feto parasitico, trans-
fusion inter-gemelar y anomalias arteriovenosas.

La IC de Bajo Gasto es posiblemente la responsa-
ble de la mayoria de los casos de fetos con hidrops no
inmunolégico, se presenta en caso de anomalias car-
dfacas estructurales, hipoplasia ventricular, regurgi-
tacién valvular, cierre precoz del ductus arterioso,
disfuncién miocdrdica de tipo isquémico o por Mio-
cardiopatia, arritmias cardfacas (taqui y bradiarrit-
mias) y cuando existe un incremento de la resisten-
cia periférica.

La IC por Obstruccién Venosa es la que se observa
en casos de tumores intra tordcicos voluminosos, her-
nia diafragmética, regurgitacién en vilvulas atrio-
ventriculures.

Mencién aparte merece la Fibroelastosis Endo.
chirdica, la cual puede ser primaria o secundaria, la
primera ocurre en el feto y estd presente en el neona-
to y se caracteriza por dificultad respiratoria e ingyf;.

onci aca, la mayoria muere en .
clm:‘i::l[rll ‘; “;ﬁichu; ¢asos son ejemplo de ::llulll'lmq
:IEI lactante. Su ‘t.liugnéﬂtlﬁn puede hacerg, m
biopsia del V1. (l'unlrn‘N 58) "

La secundaria esta asociada a ohgy :
tracto de salida del VI, una vﬁl.vula mitral%. iy
cayun VI contraido e lupnp]émco].” o

,a entidad consiste en una proliferacigy -
0 nln‘?s"cr:,mﬁn difusa dfx tejido fibroeldsticq e'::n"
cardio del VI {prcdommantemente),.debn Sl
rada como una via final dc reparacion endoggn:
que puede resultar taml_ne.n en M"’cal'diupma - )
tada o en la de tipo restrictiva. h

Puede ser vista ademas en casos de mige,
ral, deficiencia de carnitina, f’,“fermeﬂades e dey,
to de glicégeno tipo 2, y tena‘mn endocérdica st
debida a sobrecarga hemodindmica comq ep o
de la atresia o estenosis adrtica. j

rditiy y;

CONCLUSIONES

Dado que los defectos cardiacos anatémicos y fy,
cionales son cuatro veces mas comunes que log defee.
tos del sistema nervioso central y seis veces ¢ mic
frecuentes que las alteraciones cromosémicas graye
resulta indispensable para el médico que practic; |;
sonografia embrio-fetal familiarizarse tanto con |
detalles embriolégicos del desarrollo cardiaco com
con la anatomia cardiovascular fetal, la cual difiers
significativamente a la del adulto y hasta la del pee
nato, ya que son muy contadas las cardiopatias e
génitas que dan manifestaciones intrauterinas.

Por otra parte son muiltiples los recursos que la s
nografia pone al alcance del médico para lograr u
aproximacién al diagnéstico del tipo de cardiopatia
adem4s de la imagen bidimensional, contamos cond
Doppler Pulsado, el Doppler a Color, el Velo-Dopplet
el Tiempo-Movimiento (TM), el Doppler Tisular § &
US en 3D; recursos que utilizados de manera adecu*
da permitirdn la seleccién y diagnéstico de fetos pT°
tadores de enfermedades cardiacas, emprender -
cursos terapéuticos intrauterinos y finalmente &
nar la estrategia necesaria para el nacimient &
centros especializados donde se dé garantia pard -
manecjo neonatal adecuado. De esta manera s Lt _
reducir significativamente la morbimortalidad
natal asociadas a estas ciemopatfas.
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i OVF DOPPLER DEL FLUJO RETROCORIAL
EN EL PRIMER TRIMESTRE NORMAL Y PATOLOGICO
Experiencia Preliminar
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INTRODUCCION

La miroduccion de la ecografia transvaginal y el
Depplor color nos ha permitido la evaluacién in vivo
del 4. rollo embrionario y de la circulacién utero-

plac 1, incrementando el eonocimiento y la com-
prer » los cambios vasculares que acompaiian
el v o desde su implantacién temprana hasta
la for 1 de la placenta definitiva.

E Kurjak y cols. (1) presentan un informe
prel- sobre un estudio combinado Doppler y
anat 1ologico de la circulacién retrocorial. Se
descr n entonces la presencia de dos tipos de
flugo « das las pacientes evaluadas, uno pulsatil
de ori, . arterial y otro continuo de origen venoso,

entend - ndose entonces que el flujo a nivel de las ar-
terias cspirales por efecto de la primera oleada inva-
sora del trofoblasto no llegaba nunca a obstruir com-
pletamente la luz de estos vasos, de esta forma el es-
tablecimiento de la circulacién retrocorial se desarro-
llaba eomo un proceso continuo a lo largo del primer
trimestre, identificandose a partir de la semana 5 de
gestacion.

Como caracteristica del flujo retrocorial se encuen-
tran indices de resistencia (IR) bajos, los indices pro-
medio de la misma se han establecido en valores de
IR de 0,48 (2) disminuyendo progresivamente duran-
te la evolucion del embarazo.

Publicaciones posteriores del mismo autor (3) esta-
bleciendo diferencias entre las OVF retrocoriales en-
tre embarazos normales y patolégicos (aborto reteni-
do y gestaciones anembrionadas) no detectaron dfr‘f‘
rencias significativas entre ambos grupos. La posibi-
lidad de su utilizacién como elemento prondstico de
pérdida de embarazos tempranos no estd justificada
hasta |3 fecha.

El propésito del presente trabajo fue el de correln-
tonar caracter(sticas a nivel de as ondas de veloci-
da.d de flujo (OVF) retrocoriales en embarazos del
Primer trimestre como parametro prondstico de la
“Volueion de los mismos.

OBJETIVOS

1.- Evaluar la presencia de ondas de velocidad de
flujo a nivel del espacio retrocorial en embarazos del
primer trimestre.

2.- Determinar si existen variaciones entre las on-
das de velocidad de flujo retrocorial en relacién con
patologias que cursan con pérdidas tempranas del
embarazo.

MATERIALES Y METODOS

Reportamos la experiencia preliminar de nuestra
Unidad al revisar un total de 145 ecografias transva-
ginales de primer trimestre practicadas durante los
meses de Enero a Julio 2000 para un diseno de estu-
dio de tipo retrospectivo y de corte longitudinal. ,

Se incluyeron todas las ecografias obstétricas en-
tre las 6 y 12 semanas en las cuales se realizé Dop-
pler del espacio retrocorial (color y espectral). Los eri-
terios de normalidad se establecieron de acuerdo a:
visualizacién de embridon con actividad cardiaca nor-
mal o patolégica, embrién sin actividad cardiaca
(EMR), gestaciones anembrionadas, discordancias
saco-embrionarias y presencia de hematomas subco-
riales.

Las ondas de velocidad de flujo retrocoriales
(OVF) fueron evaluadas en los mirgenes del corion
frondoso (Figura N* 1), considerindose normales si
morfolégicamente las velocidades diastélicas repre-
sentaban aproximadamente el 50% de las velocida-
des sistélicas, o la presencia de flujos continuos de
tipo venoso. Cuantitativamente se establecid como
punto de corte de normalidad valores de IR= 0,48, to-
mando en cuenta los valores propuestos por Kurjak
a1, 3).

Todos los estudios se realizaron por los autores en
la Unidad de Vigilancia Materno Fetal del Hospital
Militar “Dr. Carlos Arvelo®, con un ecégrafo bidimen-
sional tiempo real Doppler duplex color transvaginal
con frecuencias entre 5-7.6 MHz, Logic 400 General
Electrie, utilizando filtros bajos (50MI12) y valume-
nes de muestra de 2 mmn. La evaluacion inicial a tra-
vés de BD-TR, posteriormente Doppler color y/o Dop-
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pler de amplitud ¥ finalmente Doppler pulsado pard
obtener al menos tres ciclos uniformes que nos pers
miticran evaluar las earacteristicns antes mencioni-
das a nivel de las OVF retrocoriales.

RESULTADOS

Del total de ecografias seleccionadas segun los eri-
terio de inclusién descritos (N=145), 112 (77,24%) co-
rrespondieron a embarazos normales y 33 (22,75% ) co-
rrespondieron a embarazos patolégicos (Tabla N* 1),

———— — = = e A ———

| TABLAN® 1 !.-

i

Parametros Total

;T-*l:ll de ecografias seleccionndn Un

L “S—— - -
| Total de ecografias normales
Total de eco

=

grafias patologica

Total de evaluaciones entre las
6-8,6 semanas

Total de evaluaciones entre las | 37 25,00
9-12 semanas |

Total de OVF retrocoriales 9/112 | 8,03
anormales en embarazos normales

Total de OVF retrocoriales 4/33 | 12,12
anormales en embarazos patolégicos

El total de embarazos cuya primera evaluacién se
realizé entre las 6 y 8,6 semanas fue de 108 (75%)y
de 37 (25%) entre las 9 y 12 semanas (Tabla N° 1),
Las patologias evaluadas durante el primer trimes-
tre incluyeron: embrién muerto retenido (37%), ges-
tacién anembrionada (30%), hematoma subcorial
(18%), bradicardia embrionaria (12%) y discordancia
caco-cmbrionaria (3%) (Grifico N° 1),

retenido
™

Grafies N* 1 Patulogias i aluadas durante ol primer treapstrg

J. zul‘itﬂ. N.1

Dentro del grupo de 112 embary,,
encontraron 9 casos en los cupleg as Gy "
les fueron anormales de acuerdq ac .jw‘
gicos o con [R. En los 33 ‘-‘"'Iharam:
evaluaron 4 patrones de OVF py,,
cns de acuerdo a criterios deser; _
OVF retrocoriales anormales on e 08
cos se estimd en gestaciones anempp 8
y hematoma subeorial 1(25%) .

OVF
retrocoriales
normales
91,04%
Grdfico N° 2. Relacion entre OVF normales y “
la serie. g

El total de OVF retrocoriales normals
los embarazos fue de 132 (91,04%). Elt
retrocoriales patoldgicas en toda la sn
bajos fue de 13, lo que represents el %%
N° 2). _

Con los datos previamente descrites &8
una tabla de contingencia en la cual
las OVF retrocoriales y la evolucién d¢ 1
determinando para el estudio su
tica, resultando una sensibilidad: 12.12%
dad: 91,96%, valor predictivo positive %

so0s negativos: 87,87% (Tabla N* 2). K
R Y
EMBARAZOS .
) IR ‘
o]

Rotrogoria] | Anormales | Nornt
Annnnalen_ 4 s 5
Normales 29 | 10

3 n2

P =
Durante ¢l seguimiento de 1 l‘“’: ;3
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3 discordancia saco-embrionaria fue evaluado
“IHIZ.”n!‘ll“"“v con diagnéstico de EMR, demostran-
{.::",,;u:lll“""“' OVF |'1'1r‘ncuri:|I('s normales (Figura
\ ) Pinalmente de lfm 6 embarazos con diagnéstico
‘iv hematoma subcorial, 3 (50%) finalizaron como
.‘mrwq incompletos y lt»f-‘. 3 (60%) restantes fueron
_guidos con hallazgos favorables en su evolucian,

o deteccion en todos los casos de OVF anormales
sl i

Figura N 3. OVF retrocorial normal en embarazo patoligi-
co (EMR).

+ " Y T i
e — ey
" - - - -

Frioura N (orion frondoso v senales Doppler en un em-

Figura N° 4. OVF retrocorial con IR < 0,40 cn ermnbarazoe de
cvolucion normal.

DISCUSION

La circulacion uteroplacentaria esta integrada por
tres elementos: materno, placentario v embrio-fetal,
clementos que se conjugan en una amplia red vascu-
lar de desarrollo progresivo.

La porcion materna se conforma a partir de las ar-
terias uterinas principales y de gus ramas las cuales
corren a través de las paredes uterinas hasta alean-
zar la decidua. Dichas arterias principales se subdi-
viden progresivamente hasta convertirse en arterias
espirales a nivel del endometrio. Todas pueden ser
identificadas y diferenciadas en el idtero grivido a
través de la morfologia de la onda de velocidad de

: > > flujo, caracteristica que dependera de la disminucion
N2 Tinos de OVI evaluados a nivel del espacio coral. de los indices de resistencia mediada por las suces)-

‘-‘_‘"-____
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vas ramificaciones y por el aumento del drea de corte

transversal (4),

Al iniciarse ol embarazo las arterins espiré
son progresivamente convertidas en canales dilata-
dos basicamente por el efecto de la invasion trofo-
bldstica progresiva, convirtiéndose de esta manera
en vasos de baja impedancia con un gran compo
nente diastoheo.

Las teorias clasicas acerea de la placentacion hu-
mana establecian que inmediatamente después de la
implantacion, aerta cantidad de vasos endometriales
eran erosionados por la actividad fagocitica de las cé-
lulas trofoblasticas estableciéndose desde el primer
momento ¢l espectro de la circulacion vellositaria (6),
de esta manera la sangre materna entraba en con-

iles

tacto con el espacio corial a través de vias de alta
presion desde ¢l inicio del primer trimestre

En 1960 aparecen los estudios de Hamilton y Bovd
31 en los cuales concluyen que la interfiase ntor ipla-
centaria durante el primer trimestre es obstruidapor

yrupos de celulas trofoblisticas actuando entonees
camo un érgano laberintico que filtra sangre materna
provocando un muy lento pero continuo flujo de san-
gre dentro del espacio intervelloso.

Mas tarde, en 1987, Hustin y Schaaps presentan
cus datos obtenidos a través de la ecografia transva-
ginal y Doppler en escala de grises en embarazos de
primer trimestre (5), no siendo posible para ellos de-
tectar la presencia de flujo de sangre en el area trofo-
blistica. Sobre la base de estos datos y en correlacién
con hallazgos anatémicos concluyen que no existe cir-
culacién verdadera en el espacio intervelloso durante
el primer trimestre. Usando color Doppler transvagi-
nal, Jauniaux y cols. (5), tampoco pudieron demos-
trar la existencia de flujo corial antes de la semana
12 de gestacién.

No es sino hasta 1995, cuando Kurjak y cols. (1)
prueban a través de sus estudios con color Doppler y
espectral la existencia definitiva de flujo a nivel co-
rial. Estudios posteriores en 1996 desarrollados por
Valentine y cols. (9) aleanzan iguales conclusiones.
Se identifican entonces dos tipos de ondas de veloci-
dad de flujo a nivel del espacio del corion frondoso,
un flujo pulsatil de tipo arterial y otro continuo de
tipo venoso (Figura N* 2), resultados que encontra-
mos de forma similar en nuestras evaluaciones,

Estudios histolégicos paralelos han demostrado
que la luz de las arterias espirales nunca es comple-
tamente obatruida por el efecto trofobldstico, mante-
niéndose cierta magnitud de flujo intervelloso que va
aumentando en forma continua a través de todo el

mer trimestre en lugar de establecerse como un

events unico al final de este

J. Zurita, N. Larrazﬂbal
\}l

posteriormente, en 1997, Kurjak y coly, @
udio comparativo entre las OVp com{;ﬂ"‘
embarazos normales y patolégicos “"i"icamem:' de
taciones mwmhrinnm-lns y _hern‘at,omaa stubey
no logran demostrar dlfcrr'nt_:lfm significativag
mitan de alguna manera .utllqarlas cOmo herrgy,
tas prudictivaﬂ para distinguir posibles p¢ rdid;:'
embarazo tempranas.
Los datos presentados por nosotros en eg, ;
porte preliminar sobre la experiencia de mm%:,
nar OVF retrocoriales con la evolucién de 13 ﬂ"*t:
cion, reflejan muy baja capacidad diagnésticy phar-.
predecir el curso de los embarazos expresado ESto:
través de una muy baja sensibilidad (12,12%)y ,
lor predictivo positivo (30,76%) sum4ndose 3 |o by
terior un elevado porcentaje de falsos negatiy.,
(87,87%). Todo lo anteriormente descrito no perp;.
te proponer conclusiones clinicas de valor que just;
fiquen para las patologias senaladas la utilizacié,
de la evaluacién de las OVF retrocoriales con fige;
de establecer prondsticos tempranos en cuanto als
evolucion de la gestacion.

RESUMEN

En 1995 Kurjak demostré la existencia de cierta cir-
culacién en el espacio intervelloso en etapas inicials
del embarazo normal, empleando ecografia Doppler 1
color y espectral y reportd dos tipos de flujo, uno de
componente arterial y el otro venoso con caracteristicas
morfolégicas y de impedancia diferentes.

Este autor no ha podido documentar hasta la fe
cha cambios de valor clinico aceptable entre las OVF
Doppler retrocoriales en la gestacién de primer trr
mestre normal o patolégica (principalmente aborto)
gestaciones anembrionadas). En relacién con lo anté
mencionado presentamos la experiencia preliminy
de nuestra Unidad al revisar 145 ecografias transt¥
ginales de primer trimestre practicadas entre los W&
ses de Enero a Julio de 2000, en las cuales se 1€
Doppler del flujo retrocorial color y espectral &%
zando las caracterfsticas morfolégicas del misme D
total de ecografias seleccionadas, 112 (77
rrespondieron a embarazos “normales” y 33 (227
embarazos patolégicos (embrién muerto retenido. "“:
taciones anembrionadas y hematomas suben™
Las diferencias entre las anormalidades obtenid?® 'r
las OVF Doppler retrocorial entre embarazos “qmr,
les (9/112 - 8,03%) 0 con patologias (4/33 - 12'12“,?
permiten propaner conclusiones clinicas de 2"
tualmente, que justifiquen el uso de este sl
los fines de establecer pronosticos tempran®
cuanto a la evolucion de la gestacion. 2 P’

L
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Pllllfsru claves: ecogrufin transvagin
color, primer tri mestre, OVF
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ENCEFALOCELE OCCIPITAL (SINDROME DE MECKEL-GRUBER)
DIAGNOSTICO ECOGRAFICO TEMPRANO (8-10 SEMANAS)
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Dr. Edua

Zurita Peralta*, Dra. Natasha Larrazdbal Herndndez*?,
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INTRODUCCION

Con = ntroduccion en la década de los 90 del ul-

trason: transvaginal rutinario en la evaluacién de
losem: zos de primer trimestre se ha hecho indis-
pensal ira la Obstetricia y la Medicina Perinatal
este t - recurso diagnéstico,

El 10 del desarrollo embrionario correlacio-

nando nformacion disponible en la embriologia
clasics la ecografia de alta resolucién ha origina-
doloq 0y conocemos como sono-embriologia, esta
herrar- + 1ta constituye actualmente la base para la
evaluac: n del desarrollo normal y patolégico embrio-

fetal en ¢! primer trimestre.

Un numero considerable de las anomalias congéni-
tas afectan el sistema nervioso central (SNC) (1) y,
siendo su desarrollo tan evidente en las etapas tem-
pranas de la gestacién, es légico sospechar una gran
cantidad de diagnésticos durante este perfodo de la
vida intrauterina, asi como la descripcién de los ha-
llazgos de las etapas iniciales en la historia natural
de diferentes procesos y enfermedades.

El encefalocele consiste en la protrusién del conte-
nido intracraneal (meninges, ventriculos y cerebro) a
través de un defecto en el crdneo que puede estar cu-
bierto de piel (2). El factor etiolégico involucrado en
esta malformacion es desconocido y se ha sugerido
que e] desarrollo anormal de la porcién proximal del
tubo neural puede interferir con el cierre del craneo,
por otra parte, se ha involucrado con una falla en la
induccién del mesodermo o una falla en el erecimien-
% primario del tejido nervioso en la linea de cierre.
8u incidencia es aproximadamente de 1:2.000 a
15,000 nacidos vivos y en cuanto a su localizacién los
ubicados a nivel de la linea media (frontal, oceipital y
Nasofaringeo) representan el 76% de los casos, siendo

localizacién occipital la mas frecuente en todas (2).

La asociacién de esta entidad se relaciona con una
*enie de condiciones en donde destacan las Eﬂtldﬂd}‘ﬂ
g"ﬂ“licas, las cromosémicas y algunml malformacio-
:i: :d"“ particular encontrdndose principalmente al
s Tome de Meckel-Gruber  Esta enlld_ad cd una
Yoo letal condicion de cardcter autosdmico recesivo

“Ual se caracteriza por la presencia de encefulocele

occipital, polidactilia postaxial y rifiones poliquisti-
cos.

Su pronéstico perinatal es letal en la mayoria de
los casos y el riesgo de recurrencia se estima en un
25% aproximadamente (4).

La intencién del presente trabajo es reportar el
diagnéstico temprano auxiliado por la ecografia
transvaginal (bd-tr y 3d) con seguimiento entre las 8
y 10 semanas de un caso clinico con diagnéstico eco-
gréfico de encefalocele occipital, polidactilia, carioti-
po 46XY (normal) compatibles con el sindrome de
Meckel-Gruber, y correlacién eco-anatémica posterior
a la pérdida espontdnea de la gestacién.

CASO CLINICO

Se trata de paciente de 29 aiios, con antecedentes
obstétricos de IIG, IA (semana 16 con diagndstico de
monosomfa XO- Sindrome de Turner), sin hijos vivos
y carente de otros antecedentes de importancia (con-
sanguinidad, exposicién a drogas o teratégenos, ete.).

Consulta con embarazo de 8 semanas (segin fecha
de dltima regla), practicindose ecografia transvagi-
nal con hallazgos de: presencia de un embrién vive
de 8 semanas por biometria y hallazgos anatémicos
que marcan deformidad del polo cefiilico con vesicula
romboencefilica en posicion muy inferior y luciendo
prominente para la edad gestacional, En sus contro-
les ecograficos posteriores (semanas 9 y 10) se evalia
embrién con longitud crineo-caudal acorde para su
edad, translucencia nucal positiva (3 mm) (Figuras 1
y 2), encefalocele n nivel de la fosa posterior con es-
tructura qufstica que protruia a través de la poreion
occipital (Figura N* 3) acompaiado de la sospecha de
polidactilia (Figura N* 4). Se complementa el estudio
con ecografin de tercera dimension confirmando los
hallazgos deseritos ¥ visualizando claramente el ep-
cefalocele occipital (Figura N° 5). Dentro del asesora-
miento para este diagnéstico se planifien la canotip
ficacion fetal la evnal se realiza posterior a la expul-
sion espontinen del producto en la semana siguiente
al diagnostico ecogrifico, este cariatipo reporto un
componente cromosdmico 46 XY normal y en la eva
Juacion del espécimen (Figuras 6 ¥ 7) se corroboran
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!".'-"I'.I?'rl N® 1 ".{|-.r'-h"t'il;_f.'.'.'”lr"l' que mucestra la cavidad del
romboencéfalo. Vista avial

) X ‘rneo fe xial que 2
Figura N° 4. Crinco fetal vista axial que muestra el

mente encefalocele oce ipital (ver calipers).

Figura N* 3. Ecofotograma de feta en vista sagital con
translucencia nucal positiva (3,4 mm).

Figura N* 6. En cefalocele occipital. Imagen rnd.l'mrnﬂ'”“d'
e
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o= N trandn encefalocele occipital y poli-

Figura N° 3 Iinagen que muestra la mano derecha: poli-
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=etilia postarial.

DISCUSION

Lis defects abiertos del SNC representan un nu-
wero importante de patologias de caracter ¥ pron6s-
t;:" perinatal complejo en donde destacan -ac!emﬂs
:iyl eneefalocele, la anencefalia, exencefalia, inience-
@iy ¥ "-‘-plna l'.rlﬁdﬂ

El encefalocele se define como la protrusion del
'.J':"* aido intracraneal (meninges, ventriculos y cere-
#9) 4 través de un defecto craneal que puede estar
.'-',:;:‘ o de piel, de etiologia desconocida, con una in-
’_'“_'!fiﬂa de 12,000 a 1:5.000 N.V., siendo esta cqndl-
B i frecuente en Asia que en el mundo occiden-
.-:,;,,,,’ Su localizacion es generalmente €0 la linea
'53’.:'? I;h"' 4ndose a nivel occipital (T5%), fml:’t!:‘li
cany ¥ lo# laterales en la region parietal en un 12°%

Y ¥ wli?) clasifican a los encefaloceles segun &4

cortenidn « n cuatro ;_'rﬂ'.'!- & Frups, 4 aber T.‘/‘. i
lcele, Tipo HI- en-

meningoce le, Tuv, Il1. menungomiey

cefalomeningocele ¥y tipo IV encefalocsto METInENCE:

we taman #n

le. Dentro de Jos factores pronoatichd
consideracidn la localizacdn, tamana, O ntenido (-
po), la presencia de microcefahia, las ane malias aso-
ciadas y la posibihidad de correcadn post-n atal

Dentro de las anomalias asociadas a los encefa-
loceles destacan las relacionadas con el SNC mi-
crocefalia, ventriculomegalia, agenesia del cuerpo
callosn, sindrome de Dandy-Walker. Arnnld-Chiari,
deformidades del craneo y 1as relacionadas con sin-
dromes tales como: Meckel-Gruber, Roberts, Oro-
Facial-Digital, Walker-Warburg, Chemke, Kno-
bloch, displasia frontonasal, microsomia he mifacial
y anomalias cromosémicas como las trisomias 13,
18, X0, 20 y mosaicos.

El manejo perinatal de esta condicdn cbliga a
plantear los diferentes diagnosticos diferenciales, es-
tablecer el tipo de encefalocele, conocer la carga cro-
mosémica del afectado y establecer el asesoramiento
genético y multidisciplinaro.

Por ser el sindrome de Meckel-Gruber una de las
condiciones mas frecuentemente asociadas al encefa-
locele es pertinente sefalar que este sindrome es co-
nocido también como Disencefalia Esplacnoquistica.
fue descrito por primera vez por Johann Friednich
Meckel en 1822 (5) y posteriormente en 1934 por
Gruber. reconociéndose finalmente en 1969 por Opitz
v Howe como sindrome de Meckel-Gruber.

Una muy particular cembinacion forma la base de
su diagnéstico: encefalocele occipital (80 ), polidacti-
lia postaxial (757%) y rinones poliquisticos (95%) (3).

El hallazgo de al menos dos de las caractensticas
mencionadas anteriormente en asoclacion a un cano-
tipo normal hacen el diagnostico (4}, este concepto es
vilido y aceptado para las etapas tempranas del em-
barazo en donde la confirmacién de la patologia renal
es sumamente dificil por encontrarse €stos aun en
periodo de formacién En dos casos encontrados en la
literatura ( ) ¥ con diagndstico entre las semanas 8 v
9 no se define la presencia de encefalocele postenor.
sin embargo la cavidad del romboencefalo era de ma-
yor tamafno (61, en otro embrion de 9 semanas se ob-
servaba un defecto a nivel occipital y un significativo
aumento de la eavidad romboencefibica En estes ca-
<os de diagndstico antes de las 12 semanas de gesta-
ci6n, los hallazgos previamente descritos v la polidae-
tilia determinan la posibilidad diagndstica de sandro-
me de Meckel-Gruber (6, 7). El sindrome es revonoci-
do coma un desorden autosémico recesive, con locali-
zacion del locus a nivel del brazo large, regidn 2, ban-
das 1-4 del cromesoma 17 1 4) ¥ su resgo de recurren-
cia ha sido estimado en ol orden del 25% (2, 3i
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Destacamos para concluir la importancia en l.u
descripeion do este caso clinico de encefalocele oceipi-
tal asociado a sindrome de Meckel-Gruber por 1o
temprano del diagnéstico utilizando ecografin trans:
vaginal bd-tr y 3d y por la posibilidad de correlacion
de hallazgos eco- anatémicos.

RESUMEN

Las anomalias congénitas del sistema nervioso
central representan la segunda causa en orden de
frecuencia en nuestro Centro y contribuyen de mane-
ra importante con morbimortalidad perinatal y neo-
natal, la posibilidad de diagndstico temprano €8 cada
vez mayor en virtud de la disposicion de equipos eco-
grificos de mejor resolucion, sondas transvaginales y
conocimiento mas extenso de la anatomia embrio-fe-
tal normal en etapas iniciales de la postiacion.

El encefalocele es una anorn. fbad feb sboan
nervioso central con unn
1:2000 a 1:5000 nacidos vis
condicion se asocia a un: |
dades o sindromes, dest:
algunas anormalidades o
posibilidad de diagnostico o
12 semanas de gestacion.

Reportamos un caso con i}
le oceipital a través de ecogratia i1 . :
guimiento entre las 8 y 10 semanas utaicando wicio
nalmente ecografia en tercera dimension en una pa-
ciente de 29 anos I1G, IA (sindrome de Turner previo)
sin otros antecedentes de importancia y con confir-
macién de su asociacién con el sindrome de Meckel-
Gruber (encefalocele, polidactilia postaxial y patolo-
gia renal) con cariotipificacién normal.

J. Zurita, N. Larrazidbal, E, Ariag R, R
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DISPLASIA F RONTOMETAFISIARIA DE GORLIN-COHEN:
PRESENTACION DE UN CASO

-~

""" Sosa Olavarria A., Garein M, Pereira D

wMartinez M., Diaz Guerrero L.

-—

INTRODUCCION

\unque UNA Zran cantidad de displasias esqueléti-
han sido diagnosticadas prenatalmente por ultra-
" ide, no existe un reporte previo en la literatura de

Aagndstico wntenatal dbel Sindrome de Displasia
Frontemutatis1aria deserito inicialmente por Gorlin y
Cohen en 149 El sindrome consiste en una rara dis-
jasia esq  tiea craniotubular con anquilosis pro-
aesiva de irticulaciones y rasgos faciales carac-
Lristicos., na herencia ligada a X o como defecto
.|_'[ trasmis utosomica dominante

En estc describimos las caracteristicas clini-
ca del pm cns=o de diagnéstico antenatal de Dis-
plesia Fro actafisiaria en un feto masculino. El
fopotipo ¢ teristico presentado por la madre asi
emosus « . ios radiolégicos sugirieron el diagnés-
tieo fetal.

PRESENTACION DEL CASO

Gestante de 34 anos de edad, con historia previa
4 una muerte neonatal por falla de origen respirato-
tio referida o la Unidad de Perinatologia de la Uni-
versidad de Carabobo (UPUC) a las 29 semanas + 3
dias para evaluacion. El examen fisico de la madre
mostro un fenotipo caracteristico: cara cuadrada,
frente amplia con inclinacién posterior, arcos supra-
aliares y zigomdticos prominentes, nariz puntiagu-
“a. puente nasal deprimido y labio superior sobresa-
liente

El estudio sonografico revelé una biometria fetal
8 29 semanas mds 3 dias, crecimiento fetal en el
Mreentil 50 eon los siguientes hallazgos: perfil apla-
had ' arcos supraciliares prominentes puente nasal
'_!‘-l'l'lmidg, micrognatia, térax angosto, clinodactilia y
;;:":l:' torty en manos, [lilj' en Hun}tlulia: El ri.l';dn iz-
,‘:{.Mmil;'-nia una apariencia quistica. El liquido am-

o r);’, a placenta eran nurr.nul.leu. e
& Grg o e Lll.hk-d'lglI.O-]ihllll.'lr,.trlsull] i + Citficn

sy .,g;:, "t"dll':ltul (Moorsh). ‘n. renlizaron es o
o l.tw"f"r“ la madre Realizamos nuevd i'-f';l 'h:l

[ ey, "“r;pd ica fetal o las 38 semanas 1!(: gestacion, ¢
2 fetal presents un apariencia muy similar

’___,_.-—-"""___ & & :
_ ,_'mf_!"_'_f de Perinatologia, Universidad de

e

Carabobo, Valencia - Venezuela,

a In de su madre: bordes supraciliares prominentes,
nariz aplanadn con puente deprimido, labio superior
prominente, relacion toraco-abdominal alterada con
costillas an6malas, huesos largos arqueados en ex-
tremidades inferiores, metafisis tibial aplanada de
22 mm, clinodactilia en manos con falanges largas
exceptuando el 5° dedo, dedos de los pies en disposi-
cién radial. Rinén izquierdo hipoplasico, eriptorqui-
dia, sexo masculino

El estudio radiolégico de la madre reporto el diag-
néstico de Displasia Fronto-metafisiaria de Gorlin-
Cohen, por lo que en consecuencia este diagnéstico
diferencial fue aplicado al feto en vista del fenotipo
similar que fue reconocido en el estudio ecogrifico.

Se obtuvo recién nacido por cesarea segmentaria a
las 38 semanas con peso al nacer de 3.300 grs v las
caracteristicas fenotipicas evidenciadas por ecogra-
fia. Estudio radiolégico neonatal compatible con Dis-
plasia Frontometafisaria.

El estudio genético del neonato informé cariotipo
masculino normal. El recién nacido y su madre egre-
san en buenas condiciones. A la edad de tres meses el
nifio presenté ventriculomegalia y rinén izquierdo
atrofico, siendo enviado a las consultas de neurolo-
gia, nefrologia y ortopedia para asistencia y segui-
miento.

qur‘tt h" L Secrton e hl caras wrhala v bl sugrracienar
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Figura N° 3. Toraz fetal.

Flgur_a N® G-_ Perfil fetal con micrognatia ¥ :::::M'
- Pigura N° 4. Metdfisis de la tibia fetal. e nte (imagen superior y media), genit®
ferior (criptorquidia,).
40 ] 7!
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Figura N* 7. Turax estrecho donde destaca la aorta (vista
iperior), cordon umbilical con dos vasos (inferior).

Wurgy Ay

N
Cluadactilia CH .

Figura N* 9. Caracteristicas del rostro del recién nacido

DISCUSION

La Displasia Frontometafisiaria de Gorlin-Cohen
constituye una anomalia esquelética del grupo de las
osteodisplasias de densidad ésea aumentada con afec-
tacién metafisiaria y herencia ligada a X 6 autosomica
dominante (1-5). Clinica y ecograficamente se caracte-
riza por: fascies tipica con arcos supraciliares y zigomai-
ticos prominentes, inclinacion antimongoloide de los
ojos, nariz puntiaguda con base ancha y puente depri-
mido, boca triangular con labio superior sobresaliente,
frente amplia, cara cuadrada y paladar ojival. Los
miembros presentan anquilosis parcial, manos toscas,
aracnodactilia con falanges proximales y medias alar-
gadas, clinodactilia de manos y pies, amplios espacios
interdigitales en pies con disposicion radial de los de-
dos. Segundo dedo del pie de mayor longitud que el pri-
mero. El torax es asimeétrico con dimensiones reducidas
y pectus excavatum (6). Pueden haber otros hallazgos
como escoliosis, criptorquidin y malformaciones urina-
rins congénitas (7, 8).

A la evaluacion radiologica se encuentran amplias
metdfisis en los huesos largos, anquilosis del codo,
mufeca y rodillas, foramen mignum ampho, aumen-
to del espacio interpedicular de la columna lambar,
costillas angostas y deformadas, huesos iliacos am-
plios y aplanados, lisis y fusidn de los haesos del car-
po, osteoeselerosis progresiva con ausencia de mol.
deamiento y arqueamiento de los huesos largos (9,
10)
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€5 un drenaje

"r‘i‘r _- 1 1 Al i Ww 1 i
ol arterial simple o maltiple directamen

"0, o) ':.; ::{:::(::::‘“ profundas del sistema de Gale-
Atteriovenceas di 1po, el mis i'rm'ur-nhli, “on tlrflnlns
y ““'-'“'l‘i;:vn'\.n.\-ﬂ 1:‘(:1118 entre “"‘_‘ arterias coroidales
dilatacién de l';. 'f‘\ y el saco medio que representa la

B s o aF ur.mq.lv(:ﬂlm_mtil,ﬁ].
color, l‘lllsta?l:‘y"}‘:m-n.“l“ en tiempo real y del hup!llt'.r
o Samdatic ;] *l“":lr D‘npplvr ha p:wmltuln‘rvnhmr
Shitarans ‘m | ': Aneurisma de la Vena de Galeno al
tal: a evaluacién del cerebro fetal y neona-
= Dilatacion de la vena de Galeno que se presenta
- el corte sagital como una masa tubular ane-
coica fic linea media en la regién de la ldmina
u‘mdngéminﬂ. que se extiende desde el esple-
mum del cuerpo calloso por detris del talamo
pasando sobre el cerebelo hasta drenar en el
seno sagital inferior y prensa de Heréfilo. En el
ctjrrio coronal presenta una forma redondeada y
bien definida 1a cual es anecoica si su contenido
es sangre o ecogénica si contiene coagulos. Tam-
bién pueden ser vistas las arterias nutricias di-
latadas y seno recto dilatado.

Pulsaciones de la masa durante la ecosonogra-
fia en tiempo real.

- Flujo incrementado o turbulento en la vena al

Doppler color.

— Dilatacién de los ventriculos laterales debido a
hidrocefalia, por compresién del acueducto de
Silvio por la masa aneurismatica.

— Atrofia parenquimatosa secundaria, leucomala-
cia periventricular y calcificaciones debido a
perfusién disminuida.

— También la ecografia es importante para efec-
tuar diagnésticos diferenciales con otras lesio-
nes cerebrales quisticas ubicadas en linea me-
dia como pueden ser: quistes aracnoideos, quis-
tes porencefilicos, quistes del plexo coroide, pa-
pilomas coroideos, teratomas y hematomas in-
tracraneanos.

— Otros hallazgos ultrasonogréficos en el feto in-
cluyen: hemorragia intracraneana, dilatacién
de las venas del cuello y cuero cabelludo con flu-
jo turbulento, cardiomegalia, hepatomegalia,
ascitis, hidrops no inmune y polihidrammnios
(3, 5).

Generalmente el AVG es diagnosticado en el perio-
do neanatal, Ia presentacién clinica mas frecuente
(95% de los casos), y que determina el pronéstico de
esta malformacion, es la insuficiencia cardinea se-
cundaria por alto gasto (1); en estos casos el trata-
mniento médico no es :fuﬁciunte para compensar las
exIgenciasg hemodingmicas de la eirculacién qeonulnl;
la hidrocefalia con agumento de la presién intracra-

M. Murillo, A. Sosa O, E. Rndrlguez_ L ool
[

e ——

neana, la focalizacion neuroldgica, conyy), !'

morragiag son menos frecuentes, En Pacieng, ! '
res los sintomas incluyen dolor de cabezy i
visunles, sincope, hemorragia m]’“"‘cnnide; :
giones, retardo y desordenes mentales. gy 4,
de esta anomalia debe ser complementag, .'
dio angiogrifico sobre todo en los casog desti \
resolucion quirdrgica (6, 7). g
El prondstico de esta malformacion depy ¥

tamaio y complejidad del AVG, ya que estq g |
na la severidad del dafio a las estructuras 59
y el grado de insuficiencia cardiaca. Duranm
intrauterina el cortocircuito mantiene un ﬂ“h“
gracias a la baja resistencia del lecho vmw"‘i
centario, en el momento del nacimiento log M
en la circulacién gsanguinea producen up iy
brusco del flujo en la fistula con la consecugng,
compensacion cardiaca. En otros casos en Jog
el feto presenta un perfil hemodindamico normg) y
cortocircuito que no ocasiona sobrecarga cardiacajy,
portante, el neonato puede tener una adecuada ady.
tacién al medio extrauterino y permite su com
evaluacién posterior para decidir y seleccimardﬁ
tamiento mas oportuno. 3

La evolucién natural de esta malformacién
lar es muy discutida, se puede observar aunque
escasa frecuencia, la trombosis esponténea del
para lo cual se proponen diversos mecanismos
yendo el bajo flujo a nivel de los cortocircuitos
obstruccién del flujo venoso (8, 9). Sin embargs &
anomalia evoluciona con mayor frecuencia haca b
insuficiencia cardiaca neonatal refractaria o lahess:
rragia intracraneal con la consecuente elevada o
talidad (10).

El tratamiento del paciente con AVG dependeri®
la edad del paciente, elinica y complejidad de B
formacién. Se han descrito varias técnicas
obliteracién del ancurisma de la vena de Galeua.f
de la cirugia directa de alta morbi-mortalidsd
la embolizacién transarterial o transvenosa (s
Los casos no tratados, o aquellos tratados ante#
desarrollo de las técnicas de embolizacion. *
ban mortalidad de 84% en la infancia tempra™s 5
presentaba deterioro neurolégico y 5610 menos ‘t
eran normales. Usando téenicas de em e
cular 30 a 45% sobreviven y presentan est '
l6gico normal. Los neonatos que se pres
lla cardiaca que no puede ser mane}d
miento médico evolucionan térpidamente: e
incluye casi todos los casos de Aneurisma
de Galeno diagnosticados en utero (13

.

"
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\° 1. Plano sagital de crdneo donde se evidencia la _ . .
e setica on dos limites de la fosa media y posterior. Figura N° 4. Seccién coronal de erdneo con [lujos de direc-
pry GHESRE cion contraria a nivel del AVG.

T i

Figura N° 5. OVF de tipo venoso “pulsatilizado™ a nrvel del
aneurisma.

feura N* 2. Angiografia Doppler que muestra la arteria ce-
ezl anterior y sus ramas y el AVG.

jografia Doppler que muestra las conexio

'5!"m, Ne 4

‘ F"g“y" .\r" f;‘ 11”].’
gy

- in pennso :
A"”"*&'m{m Daoppler que muestra flujo ver nes arteriovenosas.

@ la vena de Galeno.

gy,

)
Ul
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CONCLUSION

El aneurisma de la Vena de Galeno constituye una
grave malformacion vascular del SNC de elevada
morbi-mortalidad, sin embargo la identificacion pre-
natal de esta patologia y sus complicaciones permi-
ten su clasificacion, seguimiento cercano y prondstico
individualizado de cada caso.
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s
[ b ) 1 mh %
F”n{(_m[r\ FOSIS EXTRA-ABDOMINAL: TUMOR DESMOIDE
.-—'""-'-_-_._———__ »
/__,--"""” Dra. Francis Esealante Durdn
,..-—-'—"”"—r-_-—-*o_ W ¥
e “J{ 0 l-,__-,':-:‘ iu_fum en F;(‘lfft_)r!l'lgfﬂﬁ-ll Dragnéstica, Postgrado [INERG
INTRODUCCION tar areas hipoecoicas ¢ hiperecmens. Ihagndstice To-
o atosis £ define como una proliferacion mor II'I‘ pared abdominal con caracteristicas de fibro
g Jfiltrante que no presenta caracteristi- s SURGUDIAFRERETONA e SOTONE ¢ Svgne

" ytastica MM : : T, 1 a
peodlB (4 inflamatoria ni de proceso neoplisi- sion extrinseca Se valord la lesion nuevamente a los

cuatro meses, y £e ohserve la duplicacion de su tama-

1. pespucs
gov "

' derada por algunos autores como lesiones fo (Figura N*h).
'l"!_:mg entre fibromas y fibrosarcomas (5). El )
3¢ fibromatosis agresiva estd en relacién a
ralanidad v a su agresidon local (5). Es-
raficamente aparecen hipoecoicas,
on de sonido y bien definidas (7).
ripciones v diagnoésticos ultrasono-

- n

3 AN
entuada ¢
ipciones vt

= :..bﬁ trai

~at las
PO dak

e de @St tidades. A continuacion se presen-

.. 4t CAS0 CO! mastico preoperatorio de fibroma-

<< de pared yminal el cual fue corroborado con
¢ agnbstico ‘nmopatolégico.

PR NTACION DEL CASO

Se trata de nte femenina de 25 anos de edad,
% contextura rada, Gestaciones: I, Cesarea: I,
wien despucs tres anos de la cesarea, consulta

+us eument  de volumen localizado en abdomen,
ppecificamente en ¢l drea de fosa iliaca derecha, se-
iando un erecimiento acelerado de la masa duran- Figura N° I. Masa heterogenca con a
« ¢l periodo de un afo, Sé!idﬂ. inmévil y dolorosa so- de ﬁma J'hr.n':_.‘ derecha. Vista witrasonograficam
mente en los periodos menstruales, motivo por el ductor de 3.5 MHz.
wles referida para la realizacién de un estudio eco-
"o abdominal y pelviano.
2 Eevsonograma abdominal y pelviano: muestra una
_ “a#ilida localizada en fosa ilfaca derecha y parte
9% derecho, heterogénea, con dreas de necrosis,
- ¢ehimitada, localizada por encima y lateral a la
o la cual media aproximadamente 86 mm x 73
y "!ffum.u 1,2 v 3), se observé ademis indepen-
o “Itero y del ovario derecho presentando los
. *taracteristicas normales (Figura N° 4), igual-
., " Valord la masa al vaciar la vejiga permane-
1..,-_J,;;':l:”"_‘jliit'ut'turlt's. Al examinar ¢l resto del
4 .1.1';:.7'?' r, s¢ encontré, como hallazgo IIll[lUl:‘
atacion del seno renal derecho y del 1/3

X da el ¢ | :
W |1M uréter ipsilateral; no se evidenciaron
" Wilis,

Pl
L4 '

-

t f'ulnr >
. ' Fastreo de la tumoracién con transduc-

! ' [EY b
gy Y 8¢ visunlizo la desorganizacion de la es- '
n"u'-'*['l.tl'-], encin de Maura N 8. Vista sauiial i ! . e 4 e
Ming gy ar, reemplazada por la presenca de Figura N° &
I r ! 2 : - .
U5a, de congideracion mixta por presen- M.
W

‘”'“!r,
n M.-rinum ! Vol 17 12001
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1, 1

':Hc;lla
Nile,

————

muestra independiente de eresta ilfaey (l"imlr:l N

(tonclusion. [Lesion ocupante '},l, "”lfll('iu l"ul;".i‘m' ,
prred abdominal en flanco y Ium! ilinea (h-'rl!(;ll.:! :
i puede corresponder o H:llulun'llnnml, H”hllr,m" e
coma, Fibrohipoma entre otros, Se sugiere [:hrn’l:.r
histopatoldgiea. ity

igura N° 35 Lesiion e pared abdonunal con transductor de

Figura N* 6. TAC. Lesion lobuladae deformando pared o
dominal.

Fipura N' 4. Ovario derecho y utero, corte transverso y sage-
tal. Transductor de 7.5 MHz.

Figura N* 5. Vista de la lesian 4 meses después, Transcue-
tor de 7.5 MH:.

Tomografia axial computarizada abddémino-péloi.
ca: Lesion ocupante solida, no homogénea, de contor-
nos lobulados, relacionada a la pared abdominal del
flanco y fosa ilinca derecha, la cual desplaza el obli-
cuo externo ¢ interno y se pierde caudalmente entre
log haces musculares con el recto abdominal (Figurg Figura N° 7. Lesion .
N* 6), desplazando asas intestinales a las cuales pg.
rece respetar, comprime parcinlmente el uréter dere-
cho y hace ¢l mismo efecto en el techo vesical, ge

pech®

respeta la eresta dlfuct o

Intervencion quirirgica: Se realizd srii‘
d“&pu{sﬂ del diagnostico ultrasonogriifico ext!
Quirirgica de g lesion encontrdandose una ™

> vei 177 o
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"IF"

[osis ext ra-abdominal

by

o de diametro, limitada especificamente al mus-
l-“'“.. 1a pared del abdomen, 1o que hizo necesario
alo ‘d" 1;1\:! gran porvion de la pared abdominal.,
“‘N}::;r.'?'lhl Patolagica: Deseripeidn macrosedpica:

', de tumoracion abdominal Ia cual mide 16 x 10
£ P , de superficie nodular blanco grisiceo con pe-
(o sreas amarillentas, al corte sensacion eartila-

firme, la superficie es trabeculada blanea y
o ante. l)vscril’*_‘i““ microscopica: lesidn consisten-

, en colulas fusiformes elongadas y delgadas de as-
[:\-w uniforme, rodeadas por abundante coldgeno y
nﬁh“l“‘-“ pequenos con uno a tres nucléolos, se observd
microhemorragias y agregados focales d‘? linfocitos.
Diagndstico: Hallazgos r:.nmpuhblcs con l:lbromntnsis
{.\;;.1~.\N-“""““l (Dos:_umde extra-abdominal) sin nin-
gun indicto de malignidad,

qU(ﬁJ‘
A wily

DISCUSION

Preci-. nos, antes que nada la divisién de la fibro-

matosis ¢ acuerdo a su loealizacién anatémica. Esta

<o divide 1 superficial que comienza en la fascia
subcutar v la profunda que invade estructuras
pusculo  neurdticas (3).

Ahor: on, estas dltimas son las que dan origen

alos lli los tumores desmoides (3). Histolégica-
mente « formados por el entrelazamiento de fi-
broblast:  en diferenciados y miofibroblastos, ro-
deados . bundante coldgeno (8). Es considerada
una pato - 1ainfrecuente, y debe sefialarse que ellos

causan d. . 3 al 4% de las tumefacciones de la pared
anterior d¢l abdomen (12), pero se pueden encontrar
extra-abdominalmente en el hombro, la espalda, los
gliteos, extremidades, cabeza, cuello, mesenterio y
ticatrices quirirgicas (3, 6, 12). Los desmoides son
esencialmente benignos (5, 12). La etiologia es desco-
rocida, aunque han sido asociadas con traumatismos
tspontineos o quinirgicos, se ha visto relacién con
un embarazo reciente. En una serie de 38 pacientes
e tumores desmoides predominé en sexo femenino
"65y €l 165 con gestacién (7). Una quinta parte afec-
abala linea alba y el 16% se asociaba a cicatriz qui-
furgica. Una relacién interesante vista en este caso
“ el embarazo reciente y la presencia de cicatriz por
::':&n-a. El hal’qugu de un valor alto de una sustan-
. dg’imldl!?rﬁpmn en el tumor ha generado el concep-
5 ¢ relacién con el sexo, es mds frec.uunte en muje-
m{_':l‘“‘-‘ en los hombres siendo In ro.lncmn 5/1 general-
— € en edad gestante (3). También se habla de un
{Tun"’l“:““h'rﬂvnet:co ubicado en el brazo largo del
"m:;; ’f"“ " correlacionado con la poliposis fam:li.ar
CUsigg ::;'0*“. Sin embargo esta dltima sigue en dis-
"‘ﬂ"nn"lf' Los tumores desmoides se comportan con
‘fﬂh,m-:[ ad locul, y kon de aparicién enp(.mtﬂnca. IO'I
faaig g1 0 en relacion con la extension y locali-
¢ 1a masa (3). Sin embargo, generalmente

\‘

son indoloros, soliturios, fijox, se localizan en bajo ab
domen y rara vez cruzan la linea media (120 Mas
aun, tienen la propiedad de invasion local maligna,
pero no se les ha visto relacion con metastasis, es
poco frecuente que penetren eavidad abdominal, re-
troperitoneo o huesos, ¢l inconveniente esti en que
presentan un alto indice de recurrencia posterior a la
extraccion (5, 12),

En cuanto al presente caso han pasado =olamente
5 meses después de la cirugia y la paciente ha evolu-
cionado favorablemente, sin embargo cabe sefalar
que un 6% de los tumores desmoides de pared abdo-
minal recidivan en los primeros 3 afos en un porcen-
taje aproximado de 70-90% (6). Son de utilidad el US,
el TAC y la RMN para determinar la extension y pro-
fundidad de Ia lesién. La biopsia por aspiracion no es
de mucha utilidad por presentar escasez celular, (3)
Entonces, el diagnéstico definitivo lo da la biopsia
quinirgica (3).

En cuanto al tratamiento es la exéresis quirirgica
el de eleccién y por ende el mas utilizade para estos
tumores, sin dejar de ser controversial, por otra par-
te se realiza radioterapia como alternativa quinirgi-
ca, siendo 1itil en algunos pacientes, ésta ha sido re-
portada como tratamiento preventivo de las recu-
rrencias (8), sin embargo hay que considerar los efec-
tos adversos de la misma, también han utilizade la
quimioterapia pero no se han logrado buenos resulta-
dos (3).

Es importante, y por muchas razones, como he-
mos visto hasta ahora, el diagnéstico a tiempo de es-
tos tumores, aqui debe sefialarse en primer lugar la
prevencién de la probable malignizacion in situ que
ha sido estudiada en estos casos, y las complicaciones
o problemas técnicos quirurgicos, planteados por re-
secciones amplias de la pared abdominal, vistas en
aquellos casos de libre evolucidn, Yy que alcanzan
grandes dimensiones, ocasionando alteraciones esté-
ticas, asf como también puede comprometer érganos
contiguos por compresion.

En todo caso, es conveniente anotar que general-
mente son afectados pacientes jovenes v existe una
gran tendencia a recidivar localmente, Siendo las co-
ans n&f, resulta elaro la importancia del diagnoéstico a
tiempo y por supuesto de los métodos diagnasticos
utilizados, muchos autores planteun la Resonancia
Magnética coma la ideal por la excelente definicion y
la relacidn del tumor con drganos veeinos (5, 10, 11,
no obstante, la ecosonografia coma téenien diagnaosti-
ca de esta patologia es de eleccion, y las earactensti-
cas ultrasonogrificas son precisas, permitiendo una
buena orientacion en estos casos, de tal manera que
ge requiere seguir ampliando los conocimientos en

ésta dren
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RESUMEN

El propésito de este trabajo e« el de reportar las ca-

Tacteristicas ecograficas encontradas en un tumor des-
moide dc.pmvd abdominal, diagnosticado en un pacien-
te femgmnn de 25 afos de edad, con el antecedente de
Eestacion reciente v cicatriz quinirgica por cesdrea, lo
que nos permitira establecer adecuadamente el diag:-
néstico de esta entidad poco frecuente. Se realizé una

l't'\'_isiﬁn.del tema en la literatura encontrdandose datos
de interds para el ultrasonografista.

Palabras Claves: Fibromatosis extraabdominal,

Tumor desmoides, Fibromatosis agresiva.
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CRANIOFARINGIOMA FETAL
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« tumores Intracraneanos congénitos constity.

. ximadamente el 1% de aquellos que ocurren
vt -*P':h nfancia. El mimero de fetos, recién naci.
-”""'m“;n,r,.- diymosticados con lesiones intracra.
‘f“.:n s ha mcrementado dramdticamente desde la
T'I..du.rion de 1o Ultrasonografia y Ia tomografia
eputanzadi Los teratomas son las lesiones neo-

Lecas conge Las mas comunes. Los eraneofarin.
}:.-'::.1‘ congc - son vistos con mucha menor fro.
wencia, repre tando aproximadamente el 2 q 5%
& 1ados los t1 s intracraneanos, existiendo en la
wt ografia p as0s documentados especialmente
de hagmostic, cnatal (1).

debidoa s rologia epitelial y localizacion fnti-
mamente rel, wa con la glandula pituitaria, se
pensa que | ancofaringiomas se originan de la
»hade Rathk. in diverticulo ectodérmico desarrolla-

& desde ¢l te! | de la boca. Son tumores histolégica-
serite benignos de localizacion usualmente supraselar.
Luten tres tipos de craneofaringiomas: 1) Quistes
tehales mucoides, tapizados con células de epitelio
“himnar ciliado y células secretoras de moco, 2) Epi-
“homas eseamosos compuestos de islas de células
#amesas con degeneracién quistica y 3) Adamanti-
™8, consistiendo ¢stos en masas epiteliales for-

" un reticuly que semeja el esmalte dental en
Sarmllg (2)

Lot hallazgog
e .
A inclyye
ferang al

¢cogrificos prenatales de crancofa-
N gran tamafio, masa ecogénica in-
Uy de linea media, calcificnciones, puede
“ o), rocefalia pero no es un hallazgo frecuente,
Ny g B0 ¢l tamaiio de In cabeza fetal puede estar
g, TMentado debidp a la expansién del tumor.
il " Energia demuestra el grado de vasculari-
"ty horal y ¢} desplazamiento de los trayectos
Briyg, | OrMales alrededor del tumor, No 8o han
: 'tn,,:"'"*’"'ﬂll‘an ecogrificas nsociadas con cra-
Y gy CONRERitoy aunque el volumen de Ii-

240 puede estar incrementado debido a

14(

. s

a Continua

dificultades fetales para 1a deglucién por la presencia
misma del tumor,

El diagnéstico diferencial de crancofaningioma in-
cluye otros tumores congénitos como teratomas ea-
racterizados por su aspecto heterogéneo, lipomas del
cuerpo calloso de localizacién mas superior, astrocito-
mas y gliomas hipotaldmicos, Las hemorragias intra-
craneales pueden producir lesiones muy similares
por su apariencia hiperecogénica inicial. Aunque los
craneofaringiomas son histolégicamente benignos, el
prondstico fetal y neonatal es muy pobre debido a la
expansién local del tumor y a la compresion y des-
truceién del tejido cerebral normal. EJ tamano usual-
mente masivo y la critica ubicacién anatomica de es-
tos tumores hacen que su remocién quinirgica com-
pleta sea extremamente dificil. Cuande la reseceidn
completa puede ser realizada existe ain un riesgo de
recurrencia de 7% y éste es mucho mayor con la re-
seccién parcial.

Existen en la literatura tres casos previos reporta-
dos de craneofaringioma congénito con diagnéstico
antenatal, todos ellos fueron diagnosticados tardia-
mente en la gestacion (3-6). El caso presentado cons-
tituye el reporte mas temprano de este tipo de tumor
detectado por ultrasonido prenatal (7)

La ecografia reveld una masa intracraneana alta-
mente ecogénica, de forma redondeada, localizada
centralmente en la regién supraselar, la masa era lo
suficientemente grande para veupar la mayor parte
de la cavidad craneana fetal y desplazaba amplia-
mente y de manera excéntrica, las estructuras del ce-
rebro normal. Esta masa contenia areas hiperecoicas
similares en su ecotextura n cuh:nﬁcm-imwfl. pero sin
dejar tinel sdnico posterior; no se evidencio hidroge-
falia aunque el Didmetro biparietal era mayor quo ¢l
esperado para su edad gestacional. Fl _Dups\lﬂ Ence
gia demostro abundante vasculanzavion del tumer y
desplazamiento de la vasculutura normal alrededor

de la superficie tumoral
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