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Con los equipos de ultrasonidos de alta resolucion ac-
tualmente es posible visualizar y examinar el corazén en
las fases de crecimiento fetal en pacientes con riesgo de
alguna cardiopatia congénita. El conocimiento anatémico
de las estructuras cardiacas y la correcta interpretacion
de las imagenes ecocardiograficas durante el desarrollo
fetal permiten el diagndstico precoz de ciertas afecciones
congénitas con importantes implicaciones fisiopatoldgicas
y abre la posibilidad de planificar la forma y el momento
mas adecuados para el parto y de proporcionar un trata-
miento precoz al recién nacido. La decision del manejo
del feto en el momento en que se reconoce una anomalia
cardiaca congénita debe tomarla un equipo multidiscipli-
nario que permita una actuacion coordinada después del
parto y, en un futuro préximo, la realizacion de cirugia por
via intrauterina. La ecocardiografia fetal se esta consoli-
dando como una herramienta valiosa en el manejo de las
malformaciones congénitas en general, que representan
la principal causa de mortalidad entre los recién nacidos,
y para evaluar y profundizar en el conocimiento de la his-
toria natural de las malformaciones cardiacas, las mas
frecuentes entre las congénitas. No cabe duda de que el
uso y el conocimiento de esta técnica de imagen va a
mejorar la supervivencia de los recién nacidos con ciertas
anomalias cardiacas congénitas y tendra un impacto sig-
nificativo en el resultado clinico a largo plazo y en la cali-
dad de vida de los pacientes.
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The Importance of Fetal Echocardiography
in the Detection and Management of Congenital
Cardiac Malformations

Using present-day high-resolution ultrasound scanners,
it is possible to visualize and study the heart during the
different stages of fetal growth in patients at risk of some
forms of congenital heart disease. Detailed anatomical
knowledge of cardiac structures combined with the accu-
rate interpretation of echocardiographic images made du-
ring fetal development enable early diagnosis of particular
forms of congenital disease that have serious pathophy-
siologic consequences. In addition, it also becomes pos-
sible to select the most appropriate nature and timing of
delivery, and to organize early treatment for the newborn.
Any decision taken on how to treat a fetus in which a con-
genital cardiac abnormality has been identified must be
taken by a multidisciplinary team. This will help in coordi-
nating the measures that must be taken after delivery
and, in the near future, in implementing intrauterine sur-
gery. Fetal echocardiography is establishing itself as a
valuable tool in the management of the various types of
congenital malformation, which together comprise the
main cause of death among the newborn. In addition, the
technique can be used to confirm and broaden our know-
ledge of the natural history of cardiac malformations,
which are the most common congenital malformations.
There is no doubt that the application and understanding
of this imaging technology will increase the survival rate
of newborns with specific congenital cardiac abnormali-
ties, and will have a significant impact on long-term clini-
cal outcome and quality of life in these patients.
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INTRODUCCION

Las malformaciones congénitas representan la prin-
cipal causa de mortalidad entre los recién nacidos. En-
tre todas las malformaciones congénitas que se pue-
den manifestar en el periodo prenatal, las que afectan
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al corazoén son las que se presentan con mads frecuen-
cia, y en Estados Unidos constituyen sin duda el de-
fecto mds comun al nacer'?. Cuando hay una altera-
cién de la anatomia fetal, hay que tener presente que
la probabilidad de que esta anomalia se asocie a una
cardiopatia congénita es de alrededor del 26%. Ade-
mas, conviene tener en cuenta que las anomalias cro-
mosomicas, a su vez, se asocian en un 50-80% de los
casos a defectos congénitos del corazén. Actualmente
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se calcula que 1 de cada 100 nacimientos estara afec-
tado por algun tipo de afeccién cardiaca congénita. En
este contexto, los avances en la evaluacién ecocardio-
grafica durante el periodo fetal se perfilan como un
instrumento extremadamente valioso para el diagndsti-
co precoz de estas malformaciones, y para la correcta
planificacion del manejo del recién nacido. El conoci-
miento de las implicaciones fisiopatoldgicas de la en-
fermedad cardiaca congénita aumenta la probabilidad
de poder proporcionar un tratamiento eficaz al recién
nacido inmediatamente después del parto en los casos
en que sea necesaria una actuacion precoz, y estable-
cer el momento y la forma del parto mds adecuados®.
De esta forma, la ecocardiografia prenatal tiene el po-
tencial de mejorar la supervivencia de los recién naci-
dos con ciertos defectos cardiacos graves.

Con los nuevos avances, la ecocardiografia fetal ha
evolucionado desde la simple evaluacién del ritmo car-
diaco fetal, que ya se realizaba en la década de los se-
senta, hasta la posibilidad de diagnosticar malforma-
ciones congénitas de forma muy temprana (antes del
segundo trimestre de gestacidn en algunos casos) y po-
der ofrecer un tratamiento adecuado en el caso de que
se tenga esa posibilidad. Estudios recientes demuestran
que es posible realizar un estudio detallado de la anato-
mia cardiaca fetal en el primer trimestre de gestacion
mediante ultrasonidos, tanto por via transvaginal como
por via transabdominal, y que se trata de un procedi-
miento relativamente seguro. No obstante, el momento
Optimo para obtener una buena imagen de las 4 cdma-
ras cardiacas y de las grandes arterias estd entre las se-
manas 13 y 14*. Ademds, durante este periodo la ima-
gen del corazén fetal no se encuentra obstruida por el
aire de los pulmones ni por las costillas u otras estruc-
turas del feto, como ocurre en las etapas mds avanzadas
de la vida. Entre las semanas 18 y 22 de gestacién las
valvulas cardiacas se encuentran plenamente desarro-
lladas, y es el mejor momento para su evaluacion.

Aunque no esta justificado realizar una evaluacién
ecocardiogréfica fetal en todos los casos, si que se tra-
ta de una técnica util que puede ofrecerse a las fami-
lias consideradas «en riesgo» de defectos cardiacos,
sin que por ello deba olvidarse la alta prevalencia de
anomalias extracardiacas que pueden asociarse a esta
condicién de riesgo’. De hecho, se ha estimado que
cuando hay anomalias cardiacas, en un 12-35% de los
casos hay también anomalias cromosdmicas. Por todo
ello, es importante tener presente las consecuencias
fisiopatolégicas de las anomalias en el cariotipo a la
hora de hacer un diagndstico cardiaco ecocardiogra-
fico.

La decision del manejo del feto desde el momento
en que se reconoce que tiene un defecto cardiaco con-
génito debe tomarla un equipo multidisciplinar que
incluya ginec6logo, neonatdlogo, pediatra, cirujano
cardiovascular y cardi6logo pediétrico. Con la infor-
macién obtenida, se puede decidir el lugar y la forma
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del parto (si es vaginal o por cesirea) y, ademads, se
puede conocer detalles de la afeccion titiles para la ac-
tuacién coordinada después del parto como, por ejem-
plo, monitorizar una arritmia cardiaca o planificar una
cirugia cardiovascular. En un futuro préximo, con el
desarrollo de las nuevas técnicas quirurgicas, el diag-
néstico prenatal cuidadoso de malformaciones cardia-
cas puede ayudar a realizar cirugia por via intrauteri-
na. Aunque actualmente el intervencionismo cardiaco
prenatal estd en vias de desarrollo, las mejoras en las
técnicas de imagen en general y de la ecocardiografia
fetal en particular van a permitir el desarrollo pleno de
los métodos de acceso al feto y la practica de la ciru-
gia intrauterina®.

CONDICIONES DE RIESGO PARA QUE SE
DESARROLLEN ANOMALIAS CARDIACAS
CONGENITAS

Se puede conocer o sospechar las anomalias fetales
cuando se dan ciertas condiciones. Asi, por ejemplo,
cuando se realiza una exploracién obstétrica por ultra-
sonidos y se observa alteraciones del liquido amni6tico
(polihidramnios u oligohidramnios) o del crecimiento
fetal, o cuando se han confirmado anomalias cromoso-
micas, hay que considerar seriamente la posibilidad de
estar ante un caso de malformacién fetal. También es
importante extremar las precauciones en los casos de
gestaciones multiples, cuando la madre tenga alguna
afeccion genética, o cuando tenga hernia diafragmati-
ca u otros problemas sistémicos. De forma resumida,
podemos decir que las indicaciones para hacer un estu-
dio ecocardiografico fetal deben basarse en 3 aspectos
fundamentales: a) el historial de enfermedades congé-
nitas; b) ciertas enfermedades maternas, y c¢) la exposi-
cién a determinadas drogas. En la tabla 1 se enumeran
los principales factores maternos predisponentes, asi
como los farmacos o factores bioldgicos con potencial
teratogénico que pueden dar lugar a malformaciones
fetales cuando se produce una exposicién durante el
periodo gestacional.

EVALUACION ECOCARDIOGRAFICA
Y CARACTERISTICAS ANATOMICAS

En general, se considera al corazén un érgano dificil
de examinar por ultrasonidos durante la vida fetal. Es
necesario tener un conocimiento sélido de la anatomia
cardiaca durante el desarrollo para poder identificar
correctamente las imagenes ultrasonogréficas que, a
menudo, son ademds transitorias’. La evaluacién del
corazén se debe hacer de una forma sistemadtica, tanto
en el periodo prenatal como en el posnatal. Es muy
importante recordar que el feto no siempre estd en la
mejor posicion para evaluarlo. Una vez que se ha de-
terminado la posicién del feto en el ttero, se debe es-
tablecer la orientacién del corazén respecto al cuerpo.
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TABLA 1. Indicaciones para hacer un estudio
de ecocardiografia fetal

Historial de enfermedades congénitas
Padres
Hermanos/as
Familiares cercanos
Condiciones maternas
Diabetes (gestacional o dependiente de insulina)
Enfermedades del colageno
Tejido conectivo
Fenilcetonuria
Isoinmunizacion
Edad avanzada en la madre
Problemas de presion
Exposicion a drogas o medicamentos
Anticonvulsivos (fenitoina)
Antidepresivos (litio)
Anticonceptivos orales
Antihipertensivos
Tocoliticos
Alcohol
Drogas ilegales
Farmacos anticancerigenos
Infecciones
Rubéola, toxoplasmosis y otros virus
Embarazos anormales
Crecimiento fetal anormal
Fluido amni6tico anormal
Problemas cromosémicos
Gestaciones multiples
Malas presentaciones persistentes
Arritmias fetales

La posicidén del transductor estd limitada por las som-
bras actsticas que producen las costillas y la espina
dorsal. En el andlisis cardiaco se debe evaluar de ma-
nera sistemadtica: la posicion del corazén, de las auri-
culas y sus conexiones venosas, de los ventriculos y el
septo, y comprobar la posicion de los grandes vasos.
Hay que recordar que el corazén ocupa aproximada-
mente una tercera parte de la cavidad tor4cica.

En la imagen cardiaca fetal hay una serie de sitios
anatomicos que se debe tener en cuenta para identificar
la orientacién correcta del corazdén y sus estructuras y
las posibles malformaciones. Asi, por ejemplo, el ven-
triculo derecho es la cdmara mds anterior, mientras que
el ventriculo izquierdo y la aorta ocupan el centro del
corazén. La auricula izquierda, por el contrario, es la
cdmara mds posterior. Las costillas se pueden visuali-
zar de forma completa en la imagen transversal. En la
figura 1 se muestra una imagen ecocardiografica de un
corazon fetal normal, en la que se aprecia que el cora-
z6n ocupa aproximadamente una tercera parte del térax
y los ventriculos derecho e izquierdo aparecen con un
tamafio similar, aunque presentan algunas caracteristi-
cas anatémicas visibles que ayudan a diferenciarlos.

Durante la evaluacion de las auriculas, lo mas im-
portante es ver las conexiones venosas, ya que los

Fig. 1. Imagen ecocardiogréfica fetal de un corazén normal. El cora-
z6n ocupa aproximadamente una tercera parte de la cavidad tordcica.
El septo y las valvulas auriculoventriculares se encuentran en el centro
del corazén. Los 2 ventriculos tienen un tamafo similar; el ventriculo
derecho aparece en una posicion mas anterior y esta muy trabeculado,
mientras que el ventriculo izquierdo se encuentra en una posicion mas
posterior, tiene las paredes lisas y presenta una forma cénica caracte-
ristica.

musculos pectineos y los apéndices auriculares son
muy dificiles de identificar. Hay que visualizar las 4
cédmaras y comprobar que los ventriculos y las auricu-
las son aproximadamente del mismo tamaiio. Los ven-
triculos presentan unas caracteristicas especificas que
los identifican morfol6gicamente: la cdmara ventricu-
lar derecha es mas externa, mientras que la ventricular
izquierda es mds posterior, el ventriculo derecho estd
trabeculado, a diferencia del ventriculo izquierdo que
tiene las paredes mds lisas. El ventriculo izquierdo tie-
ne una forma cénica y ocupa, junto con la aorta, la
parte del corazén mas cercana a la columna vertebral.
La relacién entre el tamaiio de los 2 ventriculos puede
indicarnos la existencia de hipoplasia de alguna de las
2 cdmaras. En la figura 2 se muestran unas imdgenes
que corresponden a un problema de hipoplasia del
ventriculo izquierdo en los corazones de 2 hermanos
gemelos.

En cuanto a la morfologia de las vélvulas auriculo-
ventriculares, es importante que se vean claramente en
el centro y bien separadas entre si. La valvula mitral
estd constituida por 2 valvas y se inserta a 2 musculos
papilares. En cambio, la vdlvula tricispide presenta 3
valvas y es mds apical en su orientacién que la valvula
mitral. Es recomendable realizar una evaluacién cuida-
dosa de la insercion septal del misculo papilar de la
valvula tricispide y poder visualizar ambos musculos
papilares de la vélvula mitral en la pared libre.

Si se mueve el transductor de 4 cdmaras hacia la
cabeza del feto, se puede obtener una imagen de los
tractos de salida de los grandes vasos y, haciendo un
movimiento de abanico, es posible ver el cruce de los
grandes vasos en una imagen muy caracteristica. Es
importante demostrar que este cruce existe para des-
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Fig. 2. Imagenes ecocardiograficas de los corazones de 2 hermanos
gemelos durante el periodo fetal en las que se puede apreciar la exis-
tencia de hipoplasia del ventriculo izquierdo. Cuando existe esta mal-
formacion, aparece una imagen caracteristica en la que se puede apre-
ciar una camara grande que corresponde al ventriculo derecho, pero
no se puede ver bien la cdmara que corresponde al ventriculo izquier-
do. En estas imagenes, la valvula tricispide también es perfectamente
visible.

cartar la transposicién. La aorta se encuentra apun-
tando al hombro derecho en su salida y la arteria pul-
monar apunta al hombro izquierdo en su salida. En la
figura 3 se muestran iméigenes ecocardiograficas fe-
tales que permiten visualizar los grandes vasos. La
arteria pulmonar es aproximadamente un 20% mds
grande que la aorta, tiene su origen en una posicion
anterior, forma una curva amplia y cruza desde la de-
recha a la izquierda (fig. 3A). El arco adrtico, en
cambio, comienza en una posicidn central, cruza des-
de la izquierda a la derecha y forma una curva maés
cerrada (fig. 3B). Los arcos adrtico y ductal corren en
forma de V hacia la espina dorsal y se unen para for-
mar la aorta descendente. Los arcos tienen aproxima-
damente el mismo tamano. El arco que en la imagen
aparece como mds posterior y mas curvo es el arco
adrtico y los vasos que salen de €l se dirigen hacia la
cabeza del feto.

La evaluacién de las venas es mds complicada, ya
que la variabilidad en su morfologia puede dificultar el
diagnostico. Es importante realizar una evaluacién cui-
dadosa de la vena cava inferior, que puede presentar

Fig. 3. Dos imagenes ecocardiograficas fetales de los grandes vasos, la arteria pulmonar (A) y la aorta (B). La arteria pulmonar aparece aproxima-
damente un 20% mas grande que la aorta ascendente, comienza en una posicion mas anterior y cruza de derecha a izquierda, formando una curva
amplia. Su posicién es mas baja dentro de la cavidad tordcica que la de la aorta, que tiene su origen en una posicion mas central y cruza de izquier-
da a derecha formando una curva cerrada.
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un flujo anormal cuando hay arritmias o cuando hay
anomalfas del llenado ventricular, ya sea por insufi-
ciencia cardiaca o por restriccién del crecimiento in-
trauterino.

IDENTIFICACI()N DE AFECCIONES
CONGENITAS DEL CORAZON A PARTIR
DE LA IMAGEN ECOCARDIOGRAFICA

Hay algunas imdgenes ecocardiogréficas relaciona-
das con el tamaiio de los ventriculos que se asocian de
forma sistemdtica con anomalias congénitas bien defi-
nidas. Asi, por ejemplo, una imagen de ventriculo de-
recho grande puede indicar una obstruccién del tracto
de salida del ventriculo izquierdo, enfermedad de Ebs-
tein o conexiones pulmonares anémalas o de doble co-
nexion. Por el contrario, la imagen de ventriculo dere-
cho pequefio se asocia a atresia tricuspidea, hipoplasia
ventricular derecha o atresia pulmonar. El tamafio del
ventriculo izquierdo también nos puede proporcionar
informacién 1til para establecer el diagnéstico de cier-
tas enfermedades congénitas. Una imagen de ventricu-
lo izquierdo grande puede indicar estenosis adrtica o
atresia u obstruccién del ventriculo derecho. En cam-
bio, un ventriculo izquierdo pequefio se puede asociar
a hipoplasia ventricular izquierda, coartacion de la aorta
(que es, en general, muy dificil de identificar directa-
mente) o a un posible retraso del crecimiento intra-
uterino. En la figura 4 se muestran 3 anomalias dife-
rentes que pueden aparecer en una ecocardiografia fetal
y corresponden a afecciones no relacionadas: derrame
pericardico, un defecto ventricular con atresia tricuspi-
dea y presencia de masas.

La ecocardiografia fetal en modo M puede ser muy
util para establecer el tipo de arritmia (contracciones
prematuras, taquiarritmias o bloqueo cardiaco comple-
to), medir el tamafio ventricular, calcular la fraccion de
acortamiento y documentar si hay efusion pericardica.

Existen una serie de anomalias congénitas que se
puede descartar de forma fiable a partir de las iméage-
nes ecocardiogréaficas. En la tabla 2 se presenta un lis-
tado de las anomalias prenatales mds frecuentes que
se puede descartar después de una evaluacién ecocar-
diografica cuidadosa. Sin embargo, una serie de de-
fectos congénitos, algunos de ellos de gran relevancia
clinica, pueden pasar inadvertidos en estos estudios.
Entre estos defectos, podemos destacar la coartacién
adrtica, la tetralogia de Fallot, la D-transposicién de
los grandes vasos, ciertos defectos ventriculares o au-
riculares, la doble salida del ventriculo derecho o un
retorno venoso pulmonar andémalo. Ciertas condicio-
nes maternas, entre ellas la obesidad, pueden enmas-
carar enfermedades congénitas fetales. En la figura 5
se muestran imdgenes ecocardiogrificas de un cora-
z6n fetal de apariencia normal que, en realidad, co-
rresponde a un paciente con tetralogia de Fallot diag-
nosticada después del nacimiento. En ese caso, la

- e -

Fig. 4. Tres iméagenes ecocardiogréficas fetales independientes que
corresponden a diversas afecciones congénitas identificables por ul-
trasonidos: en la parte de la izquierda se observa un derrame pericér-
dico; la imagen superior derecha corresponde a un defecto ventricular
con atresia tricuspidea; y la imagen inferior derecha muestra masas,
normalmente asociadas a otra enfermedad.

madre tenia 40 afios, era primeriza y tenia diabetes,
obesidad e hipertension.

CONCLUSIONES

La ecocardiografia fetal ha representado un gran
avance en el drea de la cardiologia pedidtrica. No
s6lo es una herramienta valiosa para proporcionar
informacién sobre la historia natural de las enfer-
medades cardiacas en el periodo de desarrollo fe-
tal, sino que también permite identificar de forma
fiable a los potenciales candidatos para una inter-
vencion terapéutica o quirdrgica precoz. Es muy
importante recordar que las estructuras fetales del
lado derecho (auricula derecha, ventriculo derecho,
valvula tricispide y arteria pulmonar) son aproxi-

TABLA 2. Anomalias que se pueden descartar

Hipoplasia de los ventriculos izquierdo o derecho
Atresias o estenosis o insuficiencias valvulares
Ventriculo Gnico

Grandes defectos auriculares o ventriculares
Defectos auriculoventriculares

Tetralogia de Fallot

Doble salida del ventriculo derecho

Coartacion de la aorta

Cierre prematuro del foramen oval

Cierre prematuro del ducto arterioso

Tumores

Anomalia de Ebstein

Derrame pericardico

Dextrocardia

Cardiomiopatia

Situs inversus

Cardia ectdpica cordis
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Fig. 5. Imagen ecocardiogréfica del corazén de un feto (cuya madre
era hipertensa, diabética y obesa) en la que no es posible apreciar
anomalias visibles. Se trata de un paciente al que se diagnosticd una
tetralogia de Fallot al nacer. A menudo, ciertas condiciones maternas,
como la obesidad, pueden enmascarar algunas afecciones congénitas
fetales.

madamente un 10-20% mdés grandes que las del
lado izquierdo (auricula izquierda, ventriculo iz-
quierdo, vdlvula mitral y aorta) y que el feto no
siempre se encuentra en la posicidén adecuada para
hacer una evaluaci6on. Algunos hallazgos ecocar-
diogréficos tienen un gran valor diagndstico y pro-
néstico. Asi, por ejemplo, la insuficiencia de la
vdlvula tricdspide se asocia a un aumento signifi-
cativo de la morbimortalidad intrauterina, especial-
mente si se presenta junto con alguna anomalia
cardiaca. También es importante tener presente que
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las condiciones de enfermedades cardiacas detecta-
das en el periodo fetal son diferentes de las que se
detectan en los recién nacidos. En conjunto, la eco-
cardiografia fetal es una herramienta versatil y con
un gran potencial diagndstico que, cuando la uti-
liza personal entrenado con un buen conocimiento
anatémico de las estructuras fetales y con experien-
cia en la interpretacién de las imagenes, puede te-
ner importantes implicaciones précticas en el ma-
nejo de ciertas cardiopatias congénitas. No cabe
duda de que los avances que se deriven del conoci-
miento y el uso de esta técnica de imagen van a
mejorar el resultado clinico a largo plazo y la cali-
dad de vida de los pacientes.
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