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RESUMEN

Las cardiopatias son las malformaciones congénitas mas frecuentes del desarrollo prenatal, en las que se
produce un defecto en la arquitectura normal del corazon fetal interfiriendo en su buen funcionamiento en
la vida postnatal. La proporcién entre las diferentes cardiopatias varia mucho, sin embargo el Sindrome
de Corazén Izquierdo Hipoplasico representa el 2-3% del total de cardiopatias congénitas constituyendo la
forma mas severa de lesiones obstructivas del corazon izquierdo y la de peor prondstico. Su diagnodstico
en etapas precoces de la gestacién es hoy un reto para el obstetra, ya que su caracter evolutivo dificulta
este hecho, no siendo en ocasiones, hasta etapas avanzadas de la gestacion cuando se produce la alte-
racién anatdmica y la subsiguiente expresion ecografica. Es en este punto donde se debe hacer hincapié,
intentando aumentar el nimero de casos detectados precozmente, lo cual permitiria un adecuado aseso-
ramiento familiar y la toma de decisiones oportuna. En los ultimos afos la introduccion de terapias en pato-
logia cardiaca fetal, ha despertado un gran interés por tratar de modificar la evolucion de esta enfermedad,
siendo la valvuloplastia con baldn aértico la técnica de eleccién en pacientes seleccionados.
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SUMMARY

Congenital heart defects are the most frecuently congenital malformations in the prenatal development and
consist of defect in the normal architecture of the fetal heart which interfering with its proper functioning. The
proportion between the different heart disease varies widely, however Hypoplastic Left Heart Syndrome
(HLHS) represent 2-3% of all congenital heart diseases and constitute the most severe obstructive lesions
of the left heart and worse prognosis. The quickly diagnosis in early stages of the disease is an obstetrician
challenge, however, it’s evolutional feature hinders this proposal even in advanced stages of pregnancy
when the anatomical alteration and subsequent ultrasound expression can be occur. At this point that
should be emphasized to try increasing the number of cases detected early, which would allow a proper
family counseling and timely decision. Recent years the introduction of therapies on fetal cardiac pathology,
has aroused great interest in trying to change the course of the disease and the fetal aortic valvuloplasty
with aortic balloon would be the choice technique in selected patients.
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INTRODUCCION

Las cardiopatias son las malformaciones con-
génitas mas frecuentes (1) del desarrollo prenatal,
en las que se produce un defecto en la arquitectura
normal del corazon fetal (2) interfiriendo en su buen
funcionamiento en la vida postnatal, es por ello que
su deteccion hoy es un objetivo prioritario. La inci-
dencia se estima en torno 0,4-1% de recién nacidos
vivos y dentro de ellas, los defectos septales son
las mas frecuentes (3).

La estenosis adrtica es una cardiopatia cuya
incidencia real no se conoce con exactitud debido
a que presenta un espectro clinico muy amplio, va-
riando desde lesiones valvulares leves, que suelen
pasar desapercibidas, hasta la forma mas severa
de la misma ocasionando el sindrome de corazén
izquierdo hipoplasico (SCIH) (4).

La estenosis adrtica se clasifica en funcién de
la localizacidn de la obstruccidén en 3 tipos: valvular
(60-75%), subvalvular (8-20%) y supravalvular (5).
En la evolucion de la enfermedad valvular, debido a
la obstruccioén severa al flujo anterégrado se produ-
ce una falta de crecimiento del ventriculo izquierdo
que lo hara incapaz de mantener una adecuada cir-
culacién sistémica al nacimiento. El SCIH debe ser
diagnosticado intrautero no sélo por los beneficios
que el diagndstico prenatal proporciona al paciente
sino por la severidad y el mal prondstico que con-
lleva el nacimiento del recién nacido en hospitales
que carecen de medios suficientes para el manejo
de esta cardiopatia.

El objetivo de esta comunicaciéon es describir
un caso de diagndstico precoz de SCIH en nuestro
Hospital que permitié la derivacién de la paciente a
la Unidad de Medicina Fetal, referencia en el diag-
néstico prenatal de las cardiopatias congénitas.

Caso Clinico

Paciente de 36 afos con una paridad de Gesta
3, Para 1, Abortos 1, con antecedentes personales
de quistectomia ovarica en 2008 y cesarea en 2012
por fracaso de induccion. Presentaba un cribado
del primer trimestre de bajo riesgo con una translu-
cencia nucal de 1,2 mm y una PAPP-A y beta HCG
normal para la edad gestacional. Serologias ne-
gativas. Acude a control del segundo trimestre de
gestacion encontrandose una exploracion cardiaca
fetal patoldgica.

Iniciando la exploracion cardiaca fetal desde
el abdomen encontramos un feto en presentacion
poddlica, con el dorso posterior izquierdo con las
visceras abdominales localizadas correctamente.
El corazdn se localizaba a la izquierda con el apex

mirando hacia ese lado. La ordenacion segmenta-
ria era normal. En plano de 4 camaras (4C) objeti-
vamos las auriculas de tamafio normal no dilatadas
con un foramen oval permeable (FOP) con flapping
alterado hacia auricula derecha (AD), posiblemente
a consecuencia de la gran presién que habia en
la camara subyacente, ya que llama la atencion
un ventriculo izquierdo (VI) de pequefio tamafio,
severamente disfuncionante con hiperrefringencia
marcada del subendocardio (Figura 1), como resul-
tado de la necrosis que se origina en las células
cardiacas y el deposito de fibrina secundaria a la
presion suprasistémica del VI. En la evaluacion del
aparato valvular objetivamos una valvula mitral pe-
quefa de apertura restrictiva que permitia un lle-
nado ventricular monofasico (Figura 2). Con el uso
del doppler color y pulsado no pudimos objetivar
claramente flujo anterégrado a través de la valvula
aodrtica, encontrandonos ante la situacién de una
estenosis valvular critica/valvula atrésica. El esca-
so flujo anterégrado a través del tracto de salida
del VI condiciona una hipoplasia severa del arco
aortico que se debe perfundir de manera retrégrada
a través del ductus arterioso (Figura 3), recibiendo
asi sangre pobre en oxigeno los troncos supraaorti-
cos y las arterias coronarias. El resto de la explora-
cion morfoldgica fetal era normal con un adecuado
crecimiento y liquido amniético.

Ante los hallazgos encontrados en la ecocardio-
grafia fetal compatibles con SCIH se decide derivar
precozmente a la paciente a un centro terciario es-
pecializado en el diagndstico y tratamiento de las
cardiopatias congénitas, donde fue confirmado el
mismo, permitiendo informar a la familia para tomar
una decisién oportuna.

Figura 1. Ventriculo izquierdo pequefio e hiperre-
fringente. Insuficiencia mitral.
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Figura 3. Arco adrtico hipoplasico y relleno retrogrado por el ductus.
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DISCUSION

El SCIH agrupa a un conjunto de malformacio-
nes cardiacas caracterizadas por atresia, estenosis
o hipoplasia de la valvula adrtica, mitral o ambas,
asociado a hipoplasia del arco adrtico. La obstruc-
cién severa de las vélvula semilunar ocasiona un
importante aumento de las presién en el ventriculo
que induce la proliferacion de fibrina y depdsitos de
coldgeno en el subendocardio, causando un en-
grosamiento difuso, que a su vez provoca rigidez
e hiperecogenicidad del mismo, generando una
disfuncion ventricular diastdlica y sistdlica severa
(6), que progresivamente produce un menor llena-
do anterégrado del mismo y por tanto una falta de
crecimiento ventricular que condicionara al recién
nacido a la circulacién univentricular (5,7,8).

En cuanto al diagndstico prenatal el empleo de
ecografia morfoldgica en el segundo trimestre, que
incluye la ecocardiografia fetal basica ampliada de
5 planos transversos, propuesta por Yagel y cols
(1), alcanza unas tasas de deteccion en torno 60-
80% de malformaciones cardiacas mayores (5,9).
Esto permite planificar el nacimiento y ofrecer un
tratamiento precoz, reduciendo significativamente
la morbimortalidad de algunas cardiopatias congé-
nitas (9).

En nuestro caso el diagndstico precoz de este
tipo de patologia demuestra que el entrenamiento
en ecocardiografia fetal mejora las tasas de detec-
cion, lo que permite la derivacion de los mismos
a centros terciarios especializados donde puedan
realizar terapias en pacientes seleccionados. En
los ultimos afios la introduccidn del intervencionis-
mo en patologia cardiaca fetal, ha despertado un
interés enorme por tratar de modificar la historia
natural de esta enfermedad que permitan lograr
una circulacion biventricular y una cirugia correc-
tora postnatal (10). La valvuloplastia intrauterina
con balén adrtico (3) debe realizarse en pacientes
seleccionados baséndose en criterios cardiomé-
tricos (11) especificos, que pretenden determinar
la situaciéon hemodinamica fetal y la prediccién de
crecimiento y posible recuperacion del ventriculo
izquierdo disfuncionante.

La experiencia acumulada de este tipo de inter-
vencionismo es todavia escasa debido a la poca
incidencia de cardiopatias congénitas candidatas,
el retraso en el diagndstico prenatal y la falta de
centralizacion de casos en un Unico centro que per-
mita el entrenamiento técnico que el procedimiento
necesita (11). A nivel mundial, los centros que acu-
mulan mayor experiencia en este tipo de interven-
cionismo apenas superan el centenar de casos. Se
han establecido diferentes scores para la seleccion
adecuada de pacientes. El grupo de Boston (12)
describié un sistema de puntuacién prondstico que
otorga 1 punto a cada variable. Una puntuacion >4
significa que la posibilidad de lograr una circulacion

biventricular alcanza el 42%, mientras que si dicha
puntuacién es <4 su tasa es del 0% (11,13). Exis-
ten scores que permiten predecir la progresion a
un SCIH, identificando fetos con formas interme-
dias de estenosis adrticas quienes conservarian
una circulacion biventricular aun sin recibir terapia
prenatal (3).

En nuestro caso, la paciente no era candida-
ta a valvuloplastia adrtica fetal por presentar un
ventriculo izquierdo no rescatable. Al nacimiento,
la paliacién secuencial de la cardiopatia congé-
nita consistiria en la realizacion de al menos tres
cirugias en distinto tiempo que tienen como obje-
tivo convertir el ventriculo derecho en el ventriculo
sistémico (Norwood), y obviar el paso del retorno
venoso sistémico por el corazén, siendo redirigido
directamente a los pulmones (Glen-Fontan) (5). La
mortalidad global de esta cardiopatia se situa en
torno al 30-40%, y la morbilidad es elevada produc-
to tanto de la propia complejidad de la cardiopatia
como del tratamiento quirdrgico. Tras ofrecer dicha
informacion, los padres decidieron acogerse a la
interrupcion voluntaria del embarazo por malfor-
macion fetal grave contemplada en la ley organica
2/210, en Espana.

CONCLUSIONES

Debido a que las cardiopatias congénitas son
malformaciones evolutivas, la estenosis valvular
aortica puede ocasionar hipoplasia progresiva de
las estructuras del corazén izquierdo siendo su de-
teccion precoz clave para poder cambiar el curso
de la enfermedad. Asi mismo, es fundamental el
constante entrenamiento en ecocardiografia fetal
de todos los profesionales dedicados al seguimien-
to de las gestantes. Por otro lado, la focalizacién de
los casos seleccionados en determinados centros
terciarios permitiria no solo perfeccionar sus téc-
nicas sino que mejorarian considerablemente sus
tasas de éxito bioldgico.
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