


73  

C A P Í T U L O  3

Malposición cardíaca
Paul D. Russ
Julia A. Drose

SUMARIO

Eje cardíaco anormal

Situación abdominal

Situs solitus

Situs inversus

Situs ambiguous

Posición cardíaca anormal

Ectopia cordis

Hernia diafragmática congénita

Malformación adenomatoide quística

Secuestro broncopulmonar

Colecciones de líquidos pleurales

Lesiones torácicas misceláneas

El eje y la posición son dos características morfológicas 
básicas del corazón fetal.1-4 El eje describe la orientación 
rotatoria del corazón en el tórax.1-3 Se refiere al grado 
en que el ápex cardíaco apunta a la izquierda o a la de-
recha. La posición describe la relación de translación o 
la localización total del corazón en el pecho.1,3,4 Esto in-
dica el hemitórax que el corazón ocupa predominante-
mente. Muchas anomalías alteran el eje cardíaco o la 
posición cardíaca. En general, el eje anormal es una ma-

nifestación de la enfermedad cardíaca congénita (ECC) 
intrínseca, mientras que la posición alterada resulta de 
un defecto extracardíaco.

El eje y la posición se pueden evaluar fácilmente con 
la vista de las cuatro cámaras durante la ultrasonografía 
obstétrica rutinaria o la ecocardiografía fetal formal.1-4 El 
eje cardíaco se puede considerar de dos maneras. El eje 
se puede medir como el ángulo entre una línea a lo largo 
del tabique interventricular y una línea anteroposterior 
que biseque el tórax (Fig. 3-1).1 Esto define la orienta-
ción rotatoria del corazón con respecto a la pared del 
pecho. En los fetos normales, este ángulo es aproxima-
damente de 45 grados, más o menos 20 grados, hacia la 
izquierda de la línea media.1-4 Esto no cambia significa-
tivamente durante la gestación.2 Otro aspecto del eje es 
la comparación de la orientación del corazón a la loca-
lización de otros órganos, particularmente aquellos del 
abdomen superior. Por ejemplo, el ápex cardíaco nor-
malmente apunta hacia el estómago en el lado izquier-
do del feto.4

La posición cardíaca se puede describir con una línea 
que se extiende a lo largo del tabique interatrial (Fig. 
3-2). Se define un punto en su intersección con el mar-
gen posterior del corazón.1 Esto es relativamente inde-
pendiente del eje y normalmente está justo a la derecha 
de la línea media, cerca del centro del tórax. Expresado 
de manera más simple, la mayor parte del corazón fetal, 
especialmente los ventrículos, se coloca en el cuadrante 
anterior izquierdo del pecho.1 El ventrículo derecho es-
tá normalmente cerca de la pared anterior izquierda del 
pecho, y el atrio izquierdo está anterior a la aorta des-
cendente y a la espina dorsal.5
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Eje cardíaco anormal

El eje anormal se asocia a menudo a defectos intracar-
díacos complejos y algunas veces con arritmias intra-
tables. Debido a que las anormalidades estructurales 
pueden ser complicadas, se recomienda una evaluación 
sistemática o segmentaria del corazón.4-6 Tal evaluación 
incluye la determinación de las conexiones venoatria-
les, atrioventriculares (AV) y ventriculoarteriales (VA).4-

6 El abordaje segmentario también establece la relación 
de las cámaras del corazón y del eje cardíaco en la dis-
posición de los otros órganos intratorácicos y abdomi-
nales. Esta descripción de la configuración del cuerpo se 
define en términos de situs.4-11

Aunque la terminología es variable y algunas veces 
confusa, las anormalidades del eje cardíaco se pueden 
categorizar generalmente como dextrocardia, mesocar-
dia y levocardia severa.6-12 Con la dextrocardia, el ápex 
cardíaco apunta a la derecha. Si está presente la meso-
cardia, el ápex está en la posición de la línea media. Con 
la levocardia severa, se dirige más hacia la izquierda que 
el ángulo descrito previamente.1,6,11

Situación abdominal

Hay tres tipos de situs: situs solitus, situs inversus y si-
tus ambiguous.4,8,11 El situs solitus es la disposición nor-
mal de los órganos, que incluye el hígado a la derecha 
y el estómago a la izquierda. Con el situs inversus, hay 
una configuración en imagen de espejo de modo que el 
hígado está a la izquierda y el estómago está a la dere-
cha. Si no hay situs solitus ni situs inversus, hay un si-
tus ambiguous, también llamado situs indeterminado o 
heterotaxia.7,8,10,11

Los términos situs atrial o visceroatrial se utilizan a 
menudo en las discusiones del situs solitus, del situs in-
versus y del situs ambiguous.4,6,8,10-12 Estos modificantes 
enfatizan la interrelación anatómica de la disposición 
atrial y de los órganos abdominales superiores. Aunque 
hay excepciones, el situs atrial y visceral generalmen-
te es concordante con el situs solitus o con el situs in-
versus;4,6,8,10,11 es decir, el atrio derecho morfológico está 
situado en el mismo lado que el hígado. Esto refleja el 
hecho de que las conexiones venosas sistémicas al atrio 
derecho tienden a ser más anatómicamente constantes.7

Figura 3-1  Diagrama que muestra la medida del eje cardíaco 
desde la vista de las cuatro cámaras del corazón. El eje se 
puede medir como el ángulo entre una línea a lo largo del 
tabique interventricular y una línea anteroposterior que biseque 
al tórax. L, izquierda; LA, atrio izquierdo; LV, ventrículo izquierdo; 
R, derecha; RA, atrio derecho; RV, ventrículo derecho. El eje 
normal se define como de 45 grados entre estos dos puntos, ±20 
grados.

Figura 3-2  Diagrama que muestra la evaluación de la posición 
del corazón fetal desde la vista de las cuatro cámaras. Una línea 
a través del tabique interventricular se extiende hasta la base del 
corazón para producir el punto (B). Si el punto B está dentro del 
área sombreada, la posición cardíaca se considera normal. 
L, izquierda; LA, atrio izquierdo; LV, ventrículo izquierdo;
R, derecha; RA, atrio derecho; RV, ventrículo derecho.
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En la lateralidad izquierda bilateral y la lateralidad 
derecha bilateral, los dos subtipos principales de situs 
ambiguous, situs visceroatrial tienen un patrón diferen-
te pero constante. Con la lateralidad derecha bilateral 
(síndrome de asplenia), ambos atrios tienen las caracte-
rísticas morfológicas del atrio derecho. Cuando hay la-
teralidad izquierda bilateral (síndrome de poliesplenia), 
ambos atrios tienen las características morfológicas del 
atrio izquierdo.4-6,8-10,11

La probabilidad y el tipo de ECC pueden ser predi-
chos mediante la evaluación del eje cardíaco en función 
del situs.6-11 Para cada par del eje-situs, varias permuta-
ciones son posibles si se consideran las conexiones AV 
y VA.6-10 La anatomía anómala del AV se manifiesta ge-
neralmente como inversión ventricular; los ventrícu-
los se cambian de modo que el atrio derecho drena en 
el ventrículo izquierdo morfológico y el atrio izquierdo 
drena en el ventrículo derecho morfológico.6,7,9 Las co-
nexiones anormales o discordes del VA corresponden a 
la transposición de los grandes vasos; la aorta emerge 
del ventrículo derecho anatómico y la arteria pulmonar 
emerge del ventrículo izquierdo.4,6-8,10 En la transposi-
ción corregida, hay inversión ventricular con transpo-
sición de los grandes vasos.6-9 La ecocardiografía fetal es 
facilitada al considerar las combinaciones más comunes 
del eje, del situs y de las conexiones AV y VA.

Situs solitus

El situs solitus con levocardia es la configuración nor-
mal del cuerpo (Fig. 3-3). Está asociada a la ECC en me-
nos del 1% de los casos.11 Sin embargo, una desviación 
extrema del eje hacia la izquierda o una levorrotación 
(levocardia severa) mayor de 57 a 75 grados, se corre-

lacionan con un riesgo significativamente aumentado 
de defecto cardíaco (Fig. 3-4).2,3 Las anormalidades que 
pueden haber pronunciado la levorrotación incluyen 
tronco arterioso, anomalía de Ebstein, estenosis pulmo-
nar, coartación de la aorta, tetralogía de Fallot (TDF), 
transposición de las grandes arterias y doble salida del 
ventrículo derecho (DSVD). Debido a los defectos co-
notruncales y defectos de los grandes vasos, el examen 

Figura 3-3  Vista de las cuatro cámaras que demuestra el eje 
cardíaco normal o levocardia. LA, atrio izquierdo; LV, ventrículo 
izquierdo; RA, atrio derecho; RV, ventrículo derecho. El ápex del 
corazón está aproximadamente a 45 grados hacia la izquierda 
de la línea media.

Figura 3-4  Vista subcostal de las cuatro cámaras en un 
feto con la tetralogía de Fallot que muestra la desviación 
anormal del eje a la izquierda o levocardia severa, o 
levorrotación del corazón. LA, atrio izquierdo; LV, ventrículo 
izquierdo; RA, atrio derecho; RV, ventrículo derecho.
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ecocardiográfico debe ser más extenso que la vista de las 
cuatro cámaras solamente.2,3

La razón de que la ECC ocurre con la levorrotación 
extrema en situs solitus se desconoce. El tamaño anor-
mal de la cámara, por ejemplo el atrio derecho agranda-
do en la anomalía de Ebstein, podría causar la desviación 
del eje hacia la izquierda (Fig. 3-5).2 También se postu-
la que los corazones defectuosos sobregiran desde la de-
recha hacia la izquierda durante la embriogénesis.2,3 Las 
anomalías extracardíacas tales como el onfalocele, la hi-
drocefalia, la malformación de Dandy-Walker, la hernia 
diafragmática y la agenesia renal pueden estar presen-
tes. Los cariotipos anormales no son infrecuentes e in-
cluyen la trisomía 21, la trisomía 18 y la trisomía 13.2,3

El situs solitus con dextrocardia también se refiere 
como la dextroversión o dextrocardia aislada (Fig. 3-6, 
A y B).6-8 Esta condición se encuentra de 1 en 29.000 in-
dividuos en la población general. Se asocia a la ECC en 
el 95% de los casos.11

El situs solitus con dextrocardia se puede dividir 
en dos subgrupos. En un tipo, las relaciones AV y VA 
generalmente están normales.6,8-10 Algunas veces hay 
transposición completa de las grandes arterias.8 Hay a 
menudo otras anormalidades tales como el defecto sep-
tal atrial (DSA), el defecto septal ventricular (DSV), el 
defecto septal atrioventricular (DSAV), la coartación de 
la aorta y las conexiones venosas pulmonares anóma-
las.6 Esta dextroversión se pueden complicar por una 

variante de ectopia cordis, llamada herniación de un di-
vertículo ventricular izquierdo a través del diafragma 
anterior en el epigastrio.8

El otro tipo de situs solitus con dextrocardia se asocia 
con AV y VA discordante o con la transposición corre-
gida. La transposición corregida es común en la dextro-
versión y ocurre hasta en el 90% de los casos.6,7,10 Este 
tipo de situs solitus a menudo también es complicado 
por el DSV y la estenosis pulmonar.6,8 Otras anormalida-

Figura 3-5  Vista subcostal de las cuatro cámaras en un feto 
con anomalía de Ebstein, mostrando la levorrotación anormal 
como resultado del atrio derecho agrandado (RA). LA, atrio 
izquierdo; LV, ventrículo izquierdo; RV, ventrículo derecho.

Figura 3-6  Dextrocardia aislada en un feto con un defecto 
septal atrioventricular (puntas de flechas que muestran una sola 
válvula atrioventricular). El ápex del corazón se dirige hacia la 
derecha del pecho fetal (A), pero el estómago fetal (S) se coloca 
normalmente en el cuadrante superior izquierdo del abdomen 
(B). LA, atrio izquierdo; LT, izquierda; LV, ventrículo izquierdo; 
RA, atrio derecho; RT, derecha; RV, ventrículo derecho.
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des que pueden estar presentes incluyen el DSAV, la TDF, 
la atresia pulmonar, la anomalía de Ebstein y las co-
nexiones venosas sistémicas y pulmonares anómalas.6,7

Situs inversus

El situs inversus es raro. Ocurre aproximadamente en 
el 0,00005% de los pacientes.11 En la mayoría de los ca-
sos de situs inversus, el situs atrial y visceral es concor-
dante; es decir, hay dextrocardia.8,11 Ocasionalmente, el 
ápex cardíaco apunta hacia la izquierda en el situs in-
versus, una condición llamada levoversión o levocardia 
aislada.6-9,11

El situs inversus con dextrocardia se refiere como 
dextrocardia de imagen en espejo (Fig. 3-7, A y B).6-11 
Aunque el atrio derecho y el ventrículo derecho están 
en el lado izquierdo y el atrio izquierdo y el ventrículo 
izquierdo están en el lado derecho, generalmente hay 
conexiones fisiológicas AV y VA.6,7,9 Por lo tanto, la ECC 
no es común. Los defectos cardíacos asociados se en-
cuentran en el 0,3% a 5% de los pacientes.7,11 Las anor-
malidades que ocurren incluyen el DSA, el DSV, el DSAV, 
la atresia pulmonar, la TDF y el DSVD.6,10 Si hay VA o AV 
más VA discordante, el equivalente de la imagen en es-
pejo de la transposición completa o la transposición co-
rregida, se encuentra respectivamente.6,10

El situs inversus con la levoversión o la levocardia 
aislada es extremadamente raro.11 Es la imagen en espe-
jo del situs solitus con dextroversión.8 La ECC ocurren 
en casi 100% de los casos.11 El equivalente invertido de 
la transposición corregida es común.6,8,10 También hay 
una asociación con el DSVD.6,10 Las anomalías venosas 
sistémicas tales como la ausencia de una vena cava infe-
rior pueden estar presentes.9

La mesocardia es infrecuente (Fig. 3-8).6 En un estu-
dio, solamente 17 casos fueron observados entre 3.150 
pacientes con ECC.12 En otra serie que fue basada en un 
registro de aproximadamente de 3.000 ejemplares, só-
lo siete de 65 corazones malposicionadas presentaron 
mesocardia.10 La frecuencia baja de mesocardia podría 
ser artificial porque los casos tienden a ser agrupados se-
gún la dextroversión o levoversión.6 Por ejemplo, en el 
situs solitus, la mesocardia refleja dextroversión incom-
pleta.6-9,12 En el situs inversus, un corazón en la línea 
media corresponde a la levoversión parcial.6,12

La mesocardia ocurre con el situs solitus, el situs in-
versus y el situs ambiguous.6,10,12 Según lo esperado, los 
defectos cardíacos en mesocardia se asemejan a aquellos 
encontrados en la dextroversión y en la levoversión.6 
Muchos casos se asocian a la transposición corregida 
y a la transposición completa.6,7,10,12 Otras anormalida-
des que pueden ser encontradas incluyen el DSVD, el 

Figura 3-7  Vista de las cuatro cámaras en un feto con dextrocardia y situs inversus total. (A), El 
corazón es normal, aunque el ápex se dirige hacia la derecha del pecho fetal. (B), El estómago 
fetal (S) está situado en el abdomen derecho, mientras que el hígado (el color que muestra 
el seno portal) está en el abdomen izquierdo. LA, atrio izquierdo; LT, izquierda; LV, ventrículo 
izquierdo; RA, atrio derecho; RT, derecha; RV, ventrículo derecho; SP, espina dorsal.
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ventrículo único, el DSAV y la estenosis pulmonar o la 
atresia pulmonar.10,12

Situs ambiguous

El situs ambiguous se asocia a dos síndromes distintos: 
la asplenia y la poliesplenia.11 El situs visceroatrial en 
ambos es inusual. En la asplenia o el síndrome de Ive-
mark, hay isomerismo atrial derecho y lateralidad de-
recha bilateral.* Ambos atrios tienen características 
morfológicas atriales derechas simétricas.11 Cada pul-
món es trilobulado con un bronquio epiarterial.8 El hí-
gado a menudo está en una posición de la línea media 
y el bazo está ausente.11,14 El estómago pueden estar en 
el epigastrio medio o localizado a cualquier lado del ab-
domen.11

En el síndrome de la poliesplenia, hay isomerismo 
atrial izquierdo y lateralidad izquierda bilateral.6,8,11,14 
Ambos atrios tienen características del atrio izquierdo.8 
Los pulmones son bilobulados con bronquios hipar-
teriales.11 En la poliesplenia, los órganos abdomina-
les tienden a ser menos simétricos que en el caso de la 
asplenia.10 El hígado está en una posición de la línea 
media en la mitad de los pacientes.8 Las múltiples esplé-
nulas agrupadas generalmente son unilaterales y están 
situadas a lo largo de la curvatura mayor del estóma-
go.6,8,11 Hasta en el 60% de los pacientes, la posición del 
estómago está en la línea media o a la izquierda.14

El síndrome de la asplenia está asociado a la ECC en 
el 99% a 100% de los pacientes.11 Puede ocurrir dextro-
cardia, mesocardia y levocardia.6,11 Las anomalías car-
díacas en el síndrome de la asplenia tienden a ser más 
severas que aquellas del síndrome de la poliesplenia.11 
A menudo hay transposición de las grandes arterias 
corregida o completas.6,8,10 El DSA y el DSAV son co-
munes.6,8,10,11 Hay un solo ventrículo en el 50% de los in-
dividuos y hay estenosis pulmonar o atresia en el 75%.8 
La conexión venosa pulmonar anómala total, particu-
larmente con retorno a la vena porta, ocurre a menu-
do.8 Las anormalidades venosas sistémicas incluyen las 
venas cavas superiores bilaterales.6,8,10

Hay una incidencia baja de ECC en el síndrome de 
la poliesplenia. Aproximadamente del 5% al 10% de los 
pacientes no tienen enfermedad cardíaca. Los defectos 
cardíacos asociados tienden a ser más leves comparados 
con los del síndrome de la asplenia.11 En el síndrome 
de la poliesplenia, el ápex cardíaco rota hacia la dere-
cha en aproximadamente un 50% de los casos y el resto 
apuntan a la izquierda.8,10 La mesocardia es infrecuen-
te.10,15 La transposición de las grandes arterias es menos 
frecuente que en el síndrome de asplenia.10 Aunque la 
transposición completa o corregida puede ocurrir, la in-
terrelación aorta-arteria pulmonar es normal en el 70% 
de los pacientes. El DSA, DSV y DSAV son comunes.8,10 
Un solo ventrículo está presente en solamente en el 5% 
de los corazones, pero el DSVD se encuentra aproxima-
damente en el 30%.10 En contraste con el síndrome de 
la asplenia, la estenosis pulmonar o la atresia están au-
sentes en dos tercios de los pacientes.6-8,10 Sin embargo, 
40% a 50% de los pacientes tienen lesiones obstructivas 
en el lado izquierdo tales como coartación de la aorta, 
estenosis aórtica, hipoplasia ventricular izquierda y es-
tenosis mitral.8,11 Una conexión venosa pulmonar anó-
mala es común, pero generalmente es parcial más que 
total.10 Una característica de la poliesplenia es la inte-
rrupción de la porción hepática de la vena cava inferior 
con la continuación de los ácigos o hemiácigos.8,10,11,14 
Esta condición ocurre aproximadamente en dos tercios 
de los pacientes.8,14

El bloqueo cardíaco completo con bradicardia es co-
mún en el síndrome de la poliesplenia (Fig. 3-9)4,5,11,14-16 
A menudo se asocia a un DSAV (Fig. 3-10).4,5,14-16 El blo-
queo AV se relaciona aparentemente con la malforma-
ción y la degeneración del sistema de conducción en 
estos corazones.15-17

El síndrome de la poliesplenia ha sido detectado y 
diagnosticado prenatalmente con el ultrasonido.4,5,14,16,18 
En la hidropesía fetal no inmune, se han demostrado 
un estómago a la derecha, una vena cava inferior inte-
rrumpida con la continuación de los ácigos, un DSAV y 

Figura 3-8  Mesocardia. El ápex está dirigido a la línea media. 
LA, atrio izquierdo; LV, ventrículo izquierdo; RA, atrio derecho; 
RV, ventrículo derecho; S, espina dorsal.

* Referencias 6, 8, 9, 11, 13, 14.
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Figura 3-9  Trazo en modo M de un corazón fetal en un paciente con síndrome de poliesplenia 
y un DSAV. El bloqueo cardíaco completo fue visto con un índice atrial (flechas abiertas) de 
142 latidos por minuto y un índice ventricular (flechas) de 60 latidos por minuto. LV, ventrículo 
izquierdo; RA, atrio derecho.

Figura 3-10  Vista de las cuatro cámaras en un feto con un DSAV completo y poliesplenia. (A), 
La válvula sola del AV (flechas) se puede ver además de un DSA entre el atrio derecho (RA) 
y el atrio izquierdo (LA). Un DSV también está presente entre el ventrículo derecho (RV) y el 
ventrículo izquierdo (LV). Además, una vena ácigo dilatada (Az) que resulta de una vena cava 
inferior interrumpida es vista anterior a la aorta descendente fetal (Ao). El ápex del corazón 
se orienta correctamente hacia el pecho izquierdo. (B), El estómago fetal (S) se ve en el lado 
derecho del abdomen fetal. LT, izquierda; RT, derecha; SP, espina dorsal.

Cap 3 malposicion.indd   79 30/01/11   17:40



80    ECOCARDIOGRAFÍA FETAL

un bloqueo cardíaco completo (ver Figs. 3-9 y 3-10, A y 
B). El pronóstico para los fetos con isomerismo atrial iz-
quierdo, bloqueo AV completo y DSAV es pobre. Las ta-
sas de mortalidad en útero y neonatal son altas.5,14-16

Posición cardíaca anormal

Como lo visto anteriormente, la posición del corazón 
fetal puede ser definida por separado desde el eje car-
díaco.1 Una posición anormal indica a menudo la pre-
sencia de defectos congénitos que son diferentes de 
aquellos asociados a una desviación del eje. Esta distin-
ción se enfatiza al usar los términos de “dextroposición” 
y “levoposición” para describir el desplazamiento pato-
lógico del corazón en el tórax derecho o izquierdo, res-
pectivamente.1,3,8,10,11 Las malformaciones extracardíacas 
son comunes y a menudo son responsables de la locali-
zación anormal del corazón. Esencialmente, el defecto 
extracardíaco empuja el corazón fuera de su localiza-
ción más allá de la línea media. Estas malformaciones 
incluyen los defectos de la pared toracoabdominal y 
diafragmática, una variedad de lesiones pulmonares, en-
fermedad pleural y tumores intratorácicos misceláneos.

Ectopia cordis

La ectopia cordis representa el desplazamiento parcial 
o completo del corazón desde la cavidad torácica.6 Esto
puede ser clasificado en cinco tipos según la localización
del corazón: cervical, toracocervical, torácico, toracoab-
dominal y abdominal.6,19-20 En la forma cervical, el cora-

zón está en el cuello y el esternón está intacto. En el tipo 
toracocervical, el corazón protruye con un defecto en el 
esternón superior.6,20 En la ectopia cordis torácica, hay 
un defecto esternal y el corazón está fuera de la pared 
del pecho.20,21 En el tipo toracoabdominal se asocia a un 
defecto común del tórax y del epigastrio medio ventral 
inferior (Fig. 3-11). En la forma de ectopia cordis abdo-
minal, una brecha diafragmática permite que el corazón 
entre en el abdomen superior (Fig. 3-12).6,20,21

En el tipo toracoabdominal se contabiliza el 7% de 
los casos.19,21 Este complejo de malformación se cono-
ce como la pentalogía de Cantrell (ver Fig. 3-11).19 En 
su forma completa, la ectopia cordis se asocia con: de-
ficiencia del pericardio anterior, defecto esternal infe-
rior, abertura diafragmática ventral, defecto de la pared 
abdominal supraumbilical (generalmente onfaloce-
le) y anomalías cardíacas congénitas.19,22-28 Variantes de 
la pentalogía de Cantrell ha sido reportadas.19,27 Algu-
nos pacientes manifiestan tres características importan-
tes, incluyendo los defectos diafragmáticos, de la pared 
abdominal e intracardíacos.19 En otros, todas las anor-
malidades del síndrome se expresan a excepción de los 
defectos cardíacos o diafragmáticos.27

La causa de la ectopia cordis se desconoce.29 El tipo 
cervical pueden representar la falla del corazón al des-
cender desde su localización embrionaria en el cuello.6,20 
Se piensan que otras formas de ectopia cordis reflejan 
el desarrollo mesodérmico anormal en los 14 a 18 días 
de gestación.19,25,26,30 Los defectos del pecho y de la pa-
red abdominal probablemente resultan en la falla de la 
migración ventromedial y de la fusión de los pliegues 
del cuerpo anterior apareado.19,25,29 La ectopia cordis to-
racoabdominal también involucra la formación defec-
tuosa del tabique transversal, una estructura que más 
adelante se convierte en el diafragma anterior y el peri-
cardio asociado.19,20,25

En algunos casos, la ectopia cordis es parte del sín-
drome de la banda amniótica.21,27,29-31 Los filamentos 
amnióticos se pueden encontrar unidos al corazón ectó-
pico y a los márgenes de los defectos de la pared torácica 
y abdominal.21,30,31 Esto sugiere que estas bandas adhe-
rentes interfieren con el desarrollo fetal subsecuente.30

La ectopia cordis también puede ser una característi-
ca del complejo extremidades-pared corporal.19,27,32,33 Es-
te síndrome es postulado como resultado de la ruptura 
amniótica durante la tercera a la quinta semana de em-
briogénesis, potencialmente como un resultado de una 
lesión vascular temprana.32-33 Junto con los defectos del 
tubo neural, las hendiduras faciales y las anomalías de 
la reducción de las extremidades, el complejo extremi-
dades-pared corporal está asociado a la toracoabdomi-
nalquisis. Estos defectos grandes de la pared lateral del 

Figura 3-11  Ectopia cordis toracoabdominal en un feto con 
pentalogía de Cantrell. El corazón está fuera de la pared del 
pecho en esta anomalía debido a un defecto esternal. 
LA, atrio izquierdo; LV, ventrículo izquierdo; RA, atrio derecho; 
RV, ventrículo derecho.
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cuerpo permiten la evisceración macroscópica de los ór-
ganos internos, incluyendo el corazón, en el celoma ex-
traembrionario.

La ectopia cordis es diagnosticada prenatalmente con 
el ultrasonido para determinar si el corazón fetal está 
fuera de la cavidad torácica (ver Figs. 3-11 y 3-12).19,21,23-

27,29-31,34 Debido a que está presente desde la embriogé-
nesis, la ectopia cordis es detectable precozmente en el 
segundo trimestre de embarazo.19,21,29,31 Su diagnóstico 
puede ser facilitado por la exploración endovaginal.21 
La ectopia cordis se puede pasar por alto en útero.19-30 
Una posición ectópica parcial del corazón en asociación 
con un onfalocele pequeño puede ser difícil de recono-
cer durante la ultrasonografía.19

Los defectos intracardíacos estructurales a menudo 
están presentes con la ectopia cordis.6-19,22-27,29-30,34 La TDF 
complica las formas torácica y toracoabdominal.6,19-22,34 
El DSA y el DSV no son infrecuentes6,19,25,26,29-31 Muchas 
otras lesiones congénitas del corazón pueden ocurrir 
con la ectopia cordis, incluyendo la coartación de la aor-
ta, la transposición de las grandes arterias, el tronco ar-
terioso, la estenosis aórtica, la estenosis pulmonar o la 
atresia pulmonar, el ventrículo único o hipoplásico, el 
DSVD, el DSAV, la estenosis mitral, la atresia tricúspide, 
la anomalía de Ebstein y las conexiones venosas pulmo-
nares anómalas.* En algunos pacientes, el corazón es in-
trínsecamente normal.20,27,30

Los defectos extracardíacos también pueden estar 
asociados a la ectopia cordis (ver Fig. 3-12).6 Según lo 
observado, el onfalocele es común y la gastroquisis al-
gunas veces está presente.6,19 Las anomalías del tubo 
neural incluyen anencefalia, exencefalia, encefaloce-

le, microcefalia, hidrocefalia, meningocele y cifosco-
liosis.6,19,25-27,29-31 El labio leporino, el paladar hendido y 
una variedad de deformidades esqueléticas pueden ocu-
rrir.* Los defectos craneofaciales y esqueléticos de la lí-
nea media reflejan potencialmente la asociación de la 
ectopia cordis con el síndrome de la banda amniótica y 
el complejo extremidades−pared corporal.21,27,30

El análisis cromosómico generalmente es normal en 
los casos de ectopia cordis.19,25,26,29 La trisomía 18 ha sido 
reportada.19-27,29 La Trisomía 13 y el síndrome de Turner 
también han sido descritos.19

La ectopia cordis tienen un pronóstico pobre.19,25,29,34 
La supervivencia postnatal es infrecuente, particular-
mente con los tipos torácico y toracoabdominal.25,29 
Aunque ocasionalmente es acertada, los peligros de 
compresión cardíaca y de la torsión de los grandes va-
sos mientras se reduce el corazón en un tórax peque-
ño hacen que la corrección quirúrgica sea difícil en el 
mejor de los casos.† Además, las lesiones intracardíacas 
complejas puede amenazar la supervivencia a pesar de 
la presencia de los defectos reparables de la pared torá-
cica y abdominal.‡

Hernia diafragmática congénita

Los defectos diafragmáticos congénitos ocurren aproxi-
madamente de 1 en 2.000 a 3.000 nacimientos.35 Las 
anormalidades incluyen hernia, eventración y agenesia. 
La hernia diafragmática congénita (HDC) es lo más co-
mún.36

Figura 3-12  Imagen sagital de un feto con ectopia cordis 
abdominal. El arco aórtico (flecha) y el corazón fetal 
(H) se pueden ver en el abdomen fetal. También fueron
observados una gastrosquisis (G) y un meningomielocele 
sacral (M).

* Referencias 6, 19, 23, 26, 29,31.

* Referencias 6, 19, 21, 25, 26, 29-31.
† Referencias 6, 20, 22, 24, 25, 29, 30, 34.
‡ Referencias 19, 20, 23, 24, 29, 30.
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La HDC resulta del desarrollo embriológico incom-
pleto del diafragma. Las anomalías posterolaterales o 
el defecto de Bochdalek ocurren en las 8 a 10 semanas 
de gestación debido al cierre incompleto de los canales 
pleuroperitoneales.35-41 Las hernias anteromediales o de 
Morgagni resultan del mal desarrollo del tabique trans-
versal retroesternal.35,37,39

Más del 90% de las anomalías diafragmáticas fetales 
son hernias de Bochdalek.35 La mayoría de estas hernias 
son unilaterales.36,37 Aunque cualquier hemidiafragma 
puede ser afectado, del 75% al 90% de los defectos están 
en el lado izquierdo.35,36,41

La hernia de Morgagni es mucho más rara.36,37 Estas 
hernias carecen a menudo de un saco peritoneal de re-
vestimiento.35 Los defectos asociados en el pericardio 
diafragmático pueden dar lugar a la herniación del con-
tenido abdominal en el espacio pericárdico.35,37,42

Las HDCs del lado izquierdo generalmente con-
tienen el estómago y el intestino. El bazo y el hígado, 
particularmente el lóbulo izquierdo, pueden estar invo-
lucrados.35,37-39,43-45 El hígado, la vesícula biliar y el in-
testino intratorácico pueden estar presentes con los 
defectos en el lado derecho.*

El diagnóstico ecosonográfico prenatal de la HDC a 
menudo es indirecto. La visualización real del diafragma 
es infrecuente. Identificar algo del diafragma no necesa-

riamente es útil porque la HDC involucra generalmente 
solo una porción de esta estructura.38,40

Se sugiere que la HDC es por dextroposición o levo-
posición cardíaca (Fig. 3-13). Un cambio mediastinal a 
menudo es causado por el efecto masa de la hernia. El 
hallazgo de peristalsis intestinal o un fluido ocupando el 
estómago o una vesícula biliar en el pecho ayuda a con-
firmar la presencia de la HDC.35-38,40,41,43,46-48 En ausencia 
de la deglución fetal del líquido amniótico, un estóma-
go que no se distiende puede pasar desapercibido a pe-
sar de su localización intratorácica.37 Debido a que el 
hígado es relativamente isoecoico al pulmón fetal, la de-
tección de cualquier HDC del lado derecho o izquierdo 
puede ser difícil.36-39,40,41

Los polihidramnios ocurren con frecuencia en la 
HDC.* Se desarrollan más tarde en el embarazo, co-
múnmente después de las 24 semanas de gestación.46,48 
Aunque la etiología es incierta, se piensan que los poli-
hidramnios están relacionados con la obstrucción del 
tracto gastrointestinal superior desde la herniación y el 
cambio mediastinal intestinal.32,43-48

La HDC se asocia a otras anomalías en aproximada-
mente el 50% de los casos.35-37,39,43 Los defectos cardía-
cos se encuentran en asociación con el 9% al 23% de las 
HDCs.35,36 Casi cada clase de lesión cardíaca congénita 
se puede desarrollar; sin que ocurra muy probablemen-
te otra anormalidad.42 Las anomalías cardíacas estructu-
rales han sido observadas e incluyen la coartación de la 
aorta, la transposición de las grandes arterias, el tron-
co arterioso, la estenosis pulmonar, la TDF, el DSVD, el 
DSA, el DSV, el DSAV, la atresia tricúspide, la atresia mi-
tral y la ectopia cordis.35,42,43,49

El tamaño reducido y el desarrollo del ventrículo 
cardíaco ipsilateral pueden complicar la HDC.36,49,50 Se 
postula que esto resulta del efecto masa de la hernia. 
Alternativamente, la distorsión de los vasos intratoráci-
cos o la compresión del pulmón fetal podrían alterar la 
hemodinámica intracardíaca, causando potencialmen-
te un tipo de hipoplasia reversible de la cámara. El de-
sarrollo ventricular normal puede ocurrir después de la 
corrección quirúrgica del HDC.50

Las anomalías no cardíacas asociadas a la HDC no son 
infrecuentes. Ocurren defectos en el tubo neural, gas-
trointestinal, genitourinario y musculoesquelético.35-37,   

39,40,42,48 Las anormalidades del sistema nervioso central 
incluyen anencefalia, holoprosencefalia, encefalocele, 
hidrocefalia y espina bífida.35,37,39 Las lesiones gastroin-
testinales incluyen el onfalocele, el páncreas anular, la 
malrrotación intestinal y el ano imperforado.34,42,48 Las 
anomalías del tracto genitourinario incluyen la agene-

Figura 3-13  Imagen transversal a través del pecho de un feto 
con una hernia diafragmática. El corazón fetal se establece en 
el hemitórax derecho. El ápex cardíaco apunta hacia el lado 
izquierdo. El estómago fetal (S) se puede ver en el hemitórax 
izquierdo, haciendo que el corazón sea empujado a la derecha. 
LA, atrio izquierdo; LV, ventrículo izquierdo; RA, atrio derecho; 
RV, ventrículo derecho.

* Referencias 36-38, 39, 40, 41, 43, 46. * Referencias 35, 36, 39, 43, 47, 48.
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sia renal, la displasia renal quística, la obstrucción de 
la unión ureteropélvico, la hidronefrosis y los defectos 
uterinos.35,37,43 La HDC y el secuestro pulmonar pueden 
ocurrir juntos.45 La asplenia y la poliesplenia están en-
tre una variedad de síndromes asociados a la HDC.35,37,42

El análisis cromosómico revela un cariotipo anormal 
de hasta 21% de los pacientes con HDC.40,48,51 Pueden 
ocurrir la trisomía 13, trisomía 18 y trisomía 21.35-37,39, 

42,43,48 El síndrome de Turner también puede ser encon-
trado.35

Aunque el pronóstico para los fetos con HDC sigue 
siendo pobre, con un índice de supervivencia total de 
alrededor del 50%, la supervivencia ha mejorado con el 
tiempo.51-54 Esto refleja la continua mejoría en el mane-
jo convencional. Los factores que se correlacionan con 
un resultado pobre incluyen la detección prenatal de 
una hernia grande antes de las 24 semanas de gestación, 
un cambio mediastinal marcado, un subdesarrollo ven-
tricular, la presencia de otras anomalías, la hidropesía 
fetal no inmune y la restricción de crecimiento intrau-
terino.35-36,47,49 El polihidramnio puede o no ser un indi-
cador de pronóstico pobre.36,47,49

La causa de morbilidad y de muerte perinatal en los 
casos de HDC es la hipoplasia pulmonar, la hiperten-
sión pulmonar y la circulación fetal persistente asocia-
da a la compresión pulmonar en útero.36,37,43,47,48 Debido 
al deterioro del desarrollo pulmonar fetal, la reducción 
y la reparación quirúrgica postnatal de un HDC no ga-
rantizan la supervivencia.43,46-48 La intervención prena-
tal podría mejorar el desarrollo pulmonar, dando lugar 
a un mejor resultado en el nacimiento.43,47

Malformación adenomatoide quística

La malformación adenomatoide quístico (MAQ) es 
una lesión hamartomatosa del pulmón que constitu-
ye el 25% de las malformaciones pulmonares congé-
nitas.35,55-58 Se piensa que resulta de la detención del 
desarrollo bronquial y del crecimiento excesivo de los 
tejidos mesenquimales.35 La MAQ se puede dividir en 
tres subtipos, en parte basados en la diferenciación his-
tológica y en las características patológicas macroscó-
picas.35,55,61 La MAQ tipo I tiene unos o más quistes de 
2 a 10 cm de tamaño variable con quistes más peque-
ños adyacentes.35,36,55 El perjuicio que causa esta lesión 
ocurre probablemente antes de las 10 semanas de gesta-
ción.35 La MAQ tipo II consiste en quistes múltiples, más 
pequeños (< 1 a 2 cm), más uniformes y regularmente 
espaciados.35,36,55,58,59 Esto probablemente resulta de un 
defecto de desarrollo que ocurre antes de las 31 días de 
gestación.35 La MAQ tipo III se compone de masas gran-
des y voluminosas con quistes microscópicos que gene-

ralmente no son más grande que de 0,3 a 0,5 cm.35,55-59 
Se piensan que estas lesiones son causadas por una alte-
ración entre los 26 a 28 días de la embriogénesis.35

La MAQ se puede detectar y diagnosticar con ultra-
sonografía prenatal tan precoz como a las 12 semanas 
de gestación.60 Sin embargo, el promedio de edad gesta-
cional en el diagnóstico ha sido reportado entre las 19 
a 22 semanas de gestación.56,58-68 Entre los casos evalua-
dos por ultrasonografía prenatal, 57% son del tipo 1, 6% 
son del tipo II y 37% son del tipo III.35 En útero, la MAQ 
tipo I se ve como masas intratorácicas quísticas macros-
cópicas (Fig. 3-14).55,58,65,69 Con la MAQ tipo II, se ven 
quistes más pequeños en lesiones de apariencia más só-
lida (Fig. 3-15).69 Debido a que sus quistes microscópicos 
dan lugar a innumerables interfaces acústicas, un MAQ 
tipo III aparece como una masa sólida ecogénica homo-
génea (Fig. 3-16).55,56,59,62

La MAQ desplaza a menudo el corazón y el mediasti-
no fetal hacia el hemitórax contralateral.* Una MAQ ge-
neralmente es unilateral y puede ocurrir en el pulmón 
derecho o izquierdo. Estas lesiones ocasionalmente son 
bilaterales.56 El efecto masa de una MAQ puede aplanar 
o invertir el diafragma.35,36,56,66 Las posiciones de los ór-
ganos intrabdominales permanecen normales.

También se ha reportado que la MAQ regresa en útero, 
generalmente después de las 29 semanas de gestación.70-72 

Figura 3-14  Imagen transversal a través del tórax en un feto 
con MAQ tipo I que contiene quistes macroscópicos múltiples. 
La MAQ está empujando el corazón fetal al hemitórax derecho, 
pero el ápex cardíaco todavía está dirigido hacia la izquierda. 
LA, atrio izquierdo; LV, ventrículo izquierdo; RA, atrio derecho; 
RV, ventrículo derecho.

* Referencias 55, 56, 58, 59, 62, 64, 70.
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Sin embargo, no está completamente clara si la masa 
disminuye realmente de tamaño o si se está volviendo 
más isoecoica al tejido pulmonar circundante.72

El polihidramnio ocurre en el 68% de los casos de 
MAQ detectados prenatalmente y la hidropesía fetal 

ocurre en el 62% de tales casos.35 Los posibles mecanis-
mos para el polihidramnio incluyen la obstrucción del 
esófago por efecto masa torácica, la superproducción de 
líquido por el parénquima pulmonar anormal y la ab-
sorción disminuida del líquido por el tejido hipoplási-
co, malformado. La hidropesía fetal pudiera ser causada 
por la compresión del corazón y de la vena cava o por 
la secreción de la hormona antidiurética o la pérdida de 
proteína desde la lesión.56,61-64,66,73

La MAQ se puede asociar a otras anomalías. Aunque 
la frecuencia reportada varía, las malformaciones congé-
nitas adicionales complican hasta el 26% de los casos.74 
Las lesiones concomitantes predominan en el subgrupo 
tipo II. Las anormalidades cardíacas, gastrointestinales 
y genitourinarias pueden ocurrir.56,74-76 Los defectos car-
díacos congénitos encontrados incluyen el tronco arte-
rioso, la tetralogía de Fallot, la coartación de la aorta, la 
transposición completa de las grandes arterias, el sín-
drome del corazón izquierdo hipoplásico y el DSV.75 Las 
anomalías gastrointestinales que pueden estar presentes 
incluyen el quiste de duplicación gástrica, la atresia ye-
yunal e ileal, el ano imperforado y el onfalocele. Las po-
sibles lesiones genitourinarias incluyen la agenesia renal 
y la duplicación uterina. La HDC y el secuestro pulmo-
nar también pueden ser encontrados con la MAQ. Entre 
una variedad de defectos misceláneos está la hidrocefa-
lia, la fístula traqueoesofágica y la atresia traqueal. Ade-
más, se recomienda la realización del cariotipo en los 
casos de MAQ para detectar cualquier anormalidad cro-
mosómica asociada.36

El pronóstico para los fetos con MAQ es variable. 
Aunque la supervivencia total es del 50%, el resultado 
se relaciona con las características histopatológicas de la 
lesión.58,59,66,69 La tasa de supervivencia para la MAQ ma-
crocística (tipo I y tipo II) es de 71% comparados con 
el 20% para la MAQ microcística (tipo III).66 El exceso 
de mortalidad se atribuye a las anomalías mortales aso-
ciadas a las lesiones tipo II.53 El efecto masa de la MAQ 
tipo III grande y voluminosa aumenta la probabilidad 
de hipoplasia pulmonar, de hidropesía fetal y de poli-
hidramnios.59,66,69 En general, los polihidramnios y la 
hidropesía fetal son indicadores de pronóstico pobre.* 
La supervivencia final depende del grado de hipoplasia 
pulmonar.64

En algunos casos, se observa que la MAQ disminuye 
de tamaño espontáneamente.69-73,77 La mejoría o la re-
solución del cambio mediastinal, de la ascitis y de los 
polihidramnios fetales pueden ser vistas.56,58,69,73,77 Los 

Figura 3-15  Imagen transversal a través del tórax en un feto 
con MAQ tipo II. Un quiste discreto se observa a la izquierda de 
la aorta descendente dentro de una masa de apariencia más 
sólida. El corazón se desplaza al hemitórax derecho, pero el 
ápex cardíaco todavía se dirige hacia la izquierda. 
LA, atrio izquierdo; LV, ventrículo izquierdo; RA, atrio derecho; 
RV, ventrículo derecho; SP, espina dorsal.

Figura 3-16  Imagen transversal del pecho en un feto con MAQ 
tipo III. La lesión sólida puede ser vista desplazando el corazón 
fetal en el hemitórax derecho, pero el ápex cardíaco todavía 
se dirige hacia la izquierda. LA, atrio izquierdo; LV, ventrículo 
izquierdo; RA, atrio derecho; RV, ventrículo derecho.

* Referencias 56, 58, 61, 63, 64, 66.

Cap 3 malposicion.indd   84 30/01/11   17:40



CAPÍTULO 3  /  Malposición cardíaca    85

mecanismos que podrían explicar este fenómeno inclu-
yen: (1) la descompresión de la MAQ en el árbol tra-
queobronquial, (2) la involución de la masa mientras se 
queda sin irrigación sanguínea y (3) mayor crecimiento 
de las estructuras circundantes normales en relación a la 
lesión.69,73-77 Independientemente de la causa, el pronós-
tico en esos casos es excelente, y los recién nacidos esta-
rán bien con un cuidado postnatal apropiado.56,58,69,73-77

Varias opciones terapéuticas están disponibles en el 
manejo de la MAQ.66-68,78 Se intenta una intervención 
prenatal para reducir el efecto masa y para optimizar el 
desarrollo pulmonar. Si no se puede realiza la cirugía fe-
tal, la MAQ se escinde poco después del nacimiento. La 
pronta resección es necesaria para evitar la restricción 
respiratoria y el compromiso cardiovascular por el apri-
sionamiento aéreo y el efecto masa, para permitir el de-
sarrollo completo del pulmón adyacente comprimido y 
evitar la superinfección.63,64,70,72 Además, todas las MAQs 
debe ser removidas porque la malignidad puede presen-
tarse eventualmente en estas lesiones.56,63,77

Secuestro broncopulmonar

El secuestro broncopulmonar es infrecuente, representa 
el 0,15% a 6,4% de las malformaciones pulmonares con-
génitas.35 Es una masa de parénquima pulmonar no fun-
cional sin conexión con el árbol bronquial normal.35,45 
Tiene una irrigación sanguínea arterial sistémica anó-
mala que emerge desde la aorta descendente torácica o 
abdominal.35,36,45,79 El secuestro broncopulmonar repre-
senta probablemente una anormalidad del intestino an-
terior broncopulmonar.36 Esto pudiera ser potenciado 
por la arteria sistémica aberrante durante la embriogé-
nesis.35,79

Hay dos clases de secuestro broncopulmonar: intra-
lobar y extralobar. Ambos tienen una irrigación arterial 
sistémica y no se comunican con la vía aérea. Ambos 
ocurren muy frecuentemente en el segmento basal pos-
terior de un lóbulo inferior.35

Setenta y cinco por ciento de los secuestros bronco-
pulmonares son intralobares36,80 y ocurren con una fre-
cuencia igual en los pulmones derecho e izquierdo.35 
Están contenidos dentro de la pleura visceral junto con 
el pulmón normal adyacente y muestran drenaje veno-
so pulmonar al atrio izquierdo.79,80

Veinticinco por ciento de los secuestros son extralo-
bares.36,80 Alrededor del 80% de los secuestros bronco-
pulmonares extralobares están en el lado izquierdo35 y 
aproximadamente 5% son infradiafragmáticos.80 Un se-
cuestro extralobar está encerrado dentro de su propia 
pleura por separado.35,36,79,81 El drenaje venoso es a la ve-
na cava inferior, a la portal o a la otra vena abdominal, a 

la vena ácigos, a la vena hemiácigos, a la vena intercos-
tal o a la vena pulmonar.82

Los secuestros broncopulmonares aparecen relativa-
mente como masas ecogénicas triangulares bien defi-
nidas, redondeadas en la ultrasonografía prenatal (Fig. 
3-17).45,77,79-85 La exposición de la arteria de alimen-
tación anómala con la imagen Doppler a color puede
confirmar el diagnóstico.45,77,86 Como con otras lesiones
ocupantes del espacio intratorácico, los secuestros bron-
copulmonares pueden tener un efecto masa causando
un cambio mediastinal, un desplazamiento cardíaco, hi-
dropesía fetal y polihidramnios.77,79,82,83 Esto puede estar
compuesto por una efusión pleural asociada.82 La insu-
ficiencia cardíaca de alto gasto superpuesto puede ocu-
rrir de la derivación arteriovenosa durante el secuestro.77

El secuestro broncopulmonar se asocia a otras anor-
malidades. Alrededor del 14% de los secuestros intra-
lobares se asocian a defectos cerebrales, cardíacos, 
diafragmáticos, del intestino anterior, renales y esque-
léticos concomitantes.35 Aproximadamente del 50% al 
60% de los secuestros extralobares están acompaña-
dos de anomalías congénitas,36,84,85 que incluyen anor-
malidades cardíacas, pericárdicas, otras pulmonares, del 
intestino anterior y vertebrales.35,79,82-84 Hay una fuer-
te asociación del secuestro broncopulmonar con la 
HDC.35,45,79,82-85 El secuestro broncopulmonar no parece 

Figura 3-17  Imagen coronal de un feto con secuestro 
broncopulmonar (B) que desplaza el corazón fetal (flecha) a la 
derecha. S, estómago.
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tener un aumento en la frecuencia de anomalías cromo-
sómicas.36

El pronóstico para el secuestro broncopulmonar fetal 
se relaciona con el tipo de secuestro y de su efecto masa; 
a la hipoplasia pulmonar asociada, a la hidropesía fetal 
y al polihidramnios; y a la presencia o ausencia de otras 
anomalías congénitas.35,77,81,83-85 En general, la supervi-
vencia es mejor con el secuestro intralobar que con el 
secuestro extralobar.36 Esto es porque la hidropesía fetal 
y las malformaciones concomitantes son menos proba-
bles con el secuestro broncopulmonar intralobar.35 Co-
mo con la MAQ, la regresión espontánea del secuestro 
broncopulmonar puede ocurrir en el útero.77

Colecciones de líquidos pleurales

Las colecciones de líquidos pleurales fetales se pueden 
acumular por muchas razones.35 La efusión pleural pue-
de ser una de las diferentes características de la hidro-
pesía fetal generalizada (Fig. 3-18)35, la cual tiene causas 
inmunes y no inmunes.36 La hidropesía fetal no inmu-
ne está asociada a muchas condiciones, incluyendo los 
defectos anatómicos cardíacos y arritmias, el HDC, la 
MAQ y el secuestro broncopulmonar.35,36,87,88

El quilotórax es la causa más común de efusión pleu-
ral primaria.36 Puede ser una anormalidad aislada.35 El 
quilotórax también puede estar asociada a linfangiecta-
sia pulmonar congénita, a la trisomía 21 y al síndrome 
de Turner.35,79,89

El quilotórax aislado o congénito resulta potencial-
mente de la interrupción o del mal desarrollo del con-
ducto torácico.35,79,90 En la mayoría de los casos, el líquido 
pleural es unilateral y en el hemitórax derecho. Algunas 
veces hay implicación bilateral. Afecta a menudo más a 
los varones que a las hembras.79,90

Ecosonográficamente, el quilotórax congénito apare-
ce como un líquido sencillo, anecoico dentro del pecho 
fetal.35,36,90 Aunque puede conformarse en los contornos 
del hemitórax,36 un quilotórax grande pueden causar 
cambio mediastinal, desplazamiento cardíaco e inver-
sión diafragmática.90-92 La hidropesía fetal, el polihi-
dramnios y la hipoplasia pulmonar pueden resultar de 
un aumento en la presión intratorácica.79,90-94 Se puede 
sospechar de quilotórax congénito en la ultrasonografía 
prenatal cuando el líquido pleural unilateral es el úni-
co hallazgo, cuando es mucho más grande que las otras 
efusiones identificadas y cuando precede de otras carac-
terísticas de la hidropesía fetal.36

La tasa de mortalidad perinatal es alrededor del 50% 
para los fetos con quilotórax congénito.36 El quilotó-
rax y el hidrotórax se pueden manejar agresivamente 
con toracentesis en útero y derivaciones pleuroamnió-
ticas.92,94-98 Los objetivos de la intervención prenatal in-
cluyen: (1) el muestreo diagnóstico para el análisis del 
líquido, (2) desenmascarar las condiciones patológi-
cas estructurales subyacentes, (3) prevenir la hipoplasia 
pulmonar, (4) aliviar la hidropesía fetal y el polihi-
dramnios y (5) facilitar la resucitación y el cuidado post-
natal.35,36,79,92,94-98 Un tratamiento recién descrito implica 
inyecciones intrapleurales de OK-432 en los fetos con 
efusiones pleurales.99 Un estudio publicado por Nyga-
ad et ál.99 reportó la remisión total de las efusiones pleu-
rales en siete fetos tratados en útero. Otros estudios 
también han demostrado resultados prometedores; sin 
embargo, el seguimiento postnatal a largo plazo se con-
tinúa.99-102

Lesiones torácicas misceláneas

Muchas otras lesiones torácicas pueden causar el despla-
zamiento cardíaco, directa o indirectamente. Los tumo-
res mediastinales con efecto masa incluyen el teratoma 
y el neuroblastoma.35,103-105 Las malformaciones del in-
testino anterior tales como la duplicación broncogéni-
ca y los quistes neuroentéricos pueden producir algunas 
veces un cambio mediastinal.35,106-108 La atresia bron-

Figura 3-18  Imagen transversal a través del pecho fetal que 
muestra el corazón (flecha sólida) que es desplazada a la 
derecha por una efusión pleural grande (P). El edema marcado 
de la piel (flechas abiertas) también se observa. L, pulmón; S, 
espina dorsal.
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quial puede causar un efecto masa intratorácico por la 
acumulación líquida postobstructiva y por la expansión 
resultante del pulmón ipsilateral.35,36,109 Con la agenesia 
pulmonar unilateral, el corazón fetal pueden cambiar 
hacia el hemitórax afectado.1,35 Las lesiones de la pared 
del pecho que pueden desplazar el corazón incluyen el 
hamartoma y el hemangioma.35,110,111

El eje y la posición son dos características impor-
tantes del corazón fetal. Ambos se pueden evaluar fá-
cilmente con la vista de las cuatro cámaras durante la 
ultrasonografía obstétrica rutinaria o la ecocardiografía 
fetal. Un eje anormal se asocia a menudo a los defectos 
cardíacos estructurales. Esto requiere de la evaluación 
segmentaria del situs visceroatrial y de la anatomía car-
díaca. Una posición anormal es causada a menudo por 
una malformación congénita extracardíaca. Cuando es 
detectada, se justifica un examen cuidadoso del feto pa-
ra una anomalía torácica o infradiafragmática.
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