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INTRODUCCION

El diagnéstico prenatal de corazén univentricular
puede realizarse de forma fiable con ecocardiografia
2D Doppler color valiéndose de la proyeccién de 4
camaras auxiliada con otros cortes ecograficos; el
impacto prondstico y la toma de decisiones se basan
en la precocidad diagnéstica y en las exploraciones
seriadas.

La ecocardiograffa bidimensional Doppler color
también es fiable para el estudio de la hemodinamia
fetal, y atin lo es més para la deteccién de defectos
cardfacos anatémicos y/o funcionales del feto. De la
informacién bibliografica se deduce que el diagnés-
tico prenatal de cardiopatia produce un impacto mé-
dico cuyo efecto se percibe en la actualidad sobre al
menos los siguientes planos: ) reconocimiento de
la prevalencia e historia natural fetal de las malfor-
maciones; b) elecciéon del dmbito apropiado para el
parto ante una potencial actuacién medicoquirtirgica
posnatal inmediata; ¢) toma de decisiones por parte
de la pareja con conocimiento del problema; d) tra-
tamiento farmacoldgico materno-fetal; e¢) interven-
cién terapéutica fetal con catéter; f) aspectos psico-
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légicos de la gestante, y g) deteccién y control de
arritmias fetales, entre otros!?.

Ya desde las semanas 16-18 de embarazo, los de-
fectos circunscritos a la conexion entre auriculas y ven-
triculos en el corazén fetal pueden ser detectadas de
forma fiable en proyeccién de 4 cdmaras. Este corte
ecocardiogréfico resulta familiar para la mayorfa de los
ginecoobstetras, y su anormalidad constituye una de
las indicaciones principales para la practica de una ex-
ploracién mas detallada en manos de un experto ave-
zado en las malformaciones cardiovasculares congéni-
tas. Por su vinculacién al riesgo de presentar cardio-
patia fetal, también se indica este estudio ante la pre-
sencia de diabetes o colagenosis materna, en gestantes
cardiépatas o con hijo previo afectado de malforma-
cién cardiaca, en madres afiosas o extremadamente j6-
venes, con embarazo gemelar, y/o con feto portador
de malformaciones extracardiacas o hydrops'®.

La prevalencia del denominado genéricamente
corazOn univentricular (conexién atrioventricular
univentricular) en estudios fetales es menor del
2-3%, si se excluyen de esta tasa el sindrome de hi-
poplasia de cavidades izquierdas y el defecto atrio-
ventricular disbalanceado. la variada terminologia
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Figura 1. Composicion fotogrdfica del caso 1 que demuestran en
Ay B la conexidn atrioventricular con un solo ventriculo
mediante dos vdlvulas auriculoventriculares en sistole (cerradas)
y didstole (abiertas). En C se observa la cdmara rudimentaria de
ventriculo derecho de donde emerge la aorta (D). AD: auricula
derecha; Al: auricula izquierda; VUy VUI: ventriculo iinico
izquierdo; AP: arteria pulmonar.

utilizada para categorizar la anatomia cardiaca en al-
gunos estudios impide distinguir las diferentes lesio-
nes “univentriculares” y, como consecuencia, anali-
zar su evolucion. Si bien la visualizacién de una sola
cdmara ventricular en la exploracién ecografica
aporta sospechas sélidas de malformacion cardiaca,
es indispensable utilizar otras proyecciones para
analizar detalles cuya importancia puede ser esencial
al tiempo de aconsejar a la gestante y/o planear el
tratamiento perinatal®!'!12,

Se presenta en este informe el diagndstico y evo-
lucién de dos fetos portadores de corazén univen-
tricular, cada uno de ellos con diferente anatomia, fi-
siopatologia y prondstico, aspectos advertidos me-
diante una detallada exploracién ecocardiogréfica
prenatal con técnica Doppler y cartografiado en color.

DESCRIPCION DE LOS CASOS
Caso 1

Gestante de 32 afios de edad con fenémeno de
Raynaud aislado en ambas manos sin patologia ba-
sal reconocida, que acude a ecograffa obstétrica en
la séptima semana de su primer embarazo, obser-
vandose gestacion acorde con tiempo de amenorrea.
Las serologias del primer trimestre son normales, se
ofrece triple cribado que la paciente rechaza. En la
ecografia de las 20 semanas en centro especifico de
diagnéstico prenatal no se evidencian alteraciones;
en la semana 27 se diagnostica de diabetes gesta-
cional, siendo controlada a partir de entonces de
forma 6ptima sélo con dieta. En la semana 28 se ad-
vierte de una probable alteraciéon anatémica del co-
razén, razén por la que se envia al cardilogo pe-
diatra. En la exploraciéon ecocardiogréfica combinada
abdominotoracica fetal se visualiza la posicion iz-
quierda del corazén, mientras que en el corte de
4 cédmaras es evidente la presencia de una conexion
atrioventricular univentricular con doble entrada; en
esencia, se trata entonces de dos valvulas auriculo-
ventriculares conectadas a un solo ventriculo; la per-
meabilidad y competencia de las mismas fue ratifi-
cada con la técnica Doppler color. Desde la camara
ventricular emerge una arteria dilatada —arteria pul-
monar- que se divide rapidamente en dos ramas la-
terales y una mads central que se contintia con aorta
descendente —ductus arterioso—. Con un leve movi-
miento cefdlico del transductor se visualiza una
camara rudimentaria conectada con la cavidad ven-
tricular a través de una comunicacién interventricu-
lar; su posicion espacial es superior, derecha y ante-
rior, de lo que se deduce se trata de un ventriculo
derecho incompleto e hipoplasico. Desde este rudi-
mento ventricular emerge la aorta que es de peque-
fio calibre, tanto en su origen como en su arco ce-
falico, datos potencialmente precursores de
obstruccién sistémica. La exploracién Doppler color
certifica los hallazgos sin que se advierta en el pa-
trén de registro alteracion alguna en la funcionalidad
de las véalvulas sigmoideas. La cdmara principal
—ventriculo izquierdo— no presenta alteraciones en
su funcion sistdlica; del mismo modo, se ratifica la
normalidad anatomofuncional del foramen oval y
del eje de cavas (fig. 1). A partir de la informacién
que se facilita a la pareja acerca del pronéstico de la
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Figura 2. Composicion fotogrdfica del caso 2: En A se visualiza
el gran defecto atrial inferior adyacente a la union
atrioventricular. En B y C se observa una vdilvula AV iinica o
comiin (VAVC) de morfologia triciispide conectada a un solo
ventriculo, y la salida de dos vasos arteriales. En D se aprecia el
colector venoso que lleva la sangre de las venas pulmonares
hacia el sistema porta (rojo).

patologia, se decide la continuacién del embarazo y
la actuacién quirtirgica pertinente si procede. El par-
to —inducido- se realiza en otro centro sin inciden-
cias resefiables a las 37 semanas de gestacion, el re-
cién nacido pesa al nacer 2.600 g y se descartan
alteraciones cromosémicas. El examen ecocardiogra-
fico posnatal ratifica la malformacion cardiaca des-
crita; el neonato precisa tratamiento en su evolucion
para paliar la insuficiencia cardiaca congestiva, con-
secuencia del aumento del volumen circulatorio pul-
monar y es sometido con éxito al cerclaje de la ar-
teria pulmonar a los 19 dias de vida.

Caso 2

Gestante de 31 afios de edad sin antecedentes
personales de interés que cursa la semana 30 de su
tercera gestacion. Acude a la exploracion ecocardio-
grafica fetal debido al hallazgo de anormalidad ana-
tomica cardiaca en el corte de 4 camaras observada
durante una ecograffa obstétrica. El examen revela
una posicién medial del corazén respecto de la ca-
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Figura 3. El sistema portal estd dilatado a la manera de lagos
sanguineos (caso 3, superior), y es evidente la direccion caudal
hacia el higado del colector venoso (CV) atravesando el
diafragma (tipificado con Doppler color, inferior).

mara gastrica. El eje de cavas se aprecié normal; el
tabique interauricular presenta un gran defecto ad-
yacente a la valvula auriculoventricular, que era tni-
ca, amplia y de morfologia trictispide; con Doppler
color se objetiva una regurgitacion leve. Esta vélvu-
la conecta con una cavidad ventricular dilatada, tam-
bién tnica, con buena funcién de bomba sistélica;
no hay evidencia de cdmara rudimentaria asociada.
Desde la cdmara ventricular emergen en paralelo
dos vasos de direccién cefdlica: uno anterior ligera-
mente dilatado —aorta—, y otro posterior de calibre
més pequeio —arteria pulmonar—. El patrén de flujo
Doppler color certifica la presencia de estenosis pul-
monar ante la manifiesta turbulencia observada mas
alla de la vélvula sigmoidea. En el examen hepético
fetal destaca una gran dilatacién del sistema porta en
la que se registra flujo Doppler con patrén venoso;
este hallazgo nos indujo a realizar una minuciosa
exploracién de las venas pulmonares que se visuali-
zaron reunidas en un colector retrocardiaco a partir
del cual emerge un canal venoso de direccién cau-
dal que atraviesa el diafragma para conectar con el
sistema portal. El diagnéstico definitivo fue de cone-
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Tabla 1 Evolucién de fetos con corazén univentricular
Muerte posnatal
Total IVE Muerte IU sin cirugia Vivos*
Isomerismo Allan et al'® 39 14 4 5 7
atrial derecho Atkinson y Drant® g+ 1 0 6 2
Doble entrada Allan et al'? 39 25 1 2 11
ventricular Smythe et al'® 7 4 0 2

IVE: interrupcién voluntaria de embarazo; IU: intratitero. *No se aclara

venoso pulmonar anémalo total.

en todos los casos con/sin cirugia. **En cuatro se asocié drenaje

xion atrioventricular univentricular, valvula auriculo-
ventricular Gnica e incompetente, un tnico ventricu-
lo en el miocardio ventricular, comunicacién inte-
rauricular grande, doble salida ventricular, estenosis
pulmonar y drenaje venoso pulmonar anémalo total
infradiafragmatico. La combinacién de estas lesiones
hace pensar en sindrome de heterotaxia visceral ti-
po isomerismo atrial derecho. Se realizan sucesivos
exdmenes ecocardiograficos durante el dltimo tri-
mestre del embarazo con el objeto de anticipar la
potencial progresién de la estenosis pulmonar, con-
dicién que finalmente permanecié inalterable en to-
dos ellos (figs. 2 y 3). Se realiz6 amniocentesis con
estudio cromosémico, que fue normal. Se informa a
la pareja acerca del pronéstico de la patologia, quie-
nes deciden continuar con el embarazo y a priori no
realizar operativos terapéuticos médicos ni quirtrgi-
cos. El parto, eutécico, se produjo en la semana 38
y el recién nacido pes6 2.800 g; el ecocardiograma
posnatal ratifica las anormalidades cardiovasculares
y en especial la reduccién del fluyjo pulmonar. A la
luz de la evoluciéon —el neonato puede sobrevivir sin
medicacion alguna un perfodo incierto de tiempo-,
los padres, no sin tensién psicolégica, deciden su
traslado a otro centro al octavo dia con el objeto de
realizar cateterismo cardiaco e intervenciéon quirtrgi-
ca. El estudio angiogréfico dirigido a analizar la ana-
tomfa venosa pulmonar demostré la presencia de
3 venas pulmonares a cada lado en lugar de dos co-
mo es normal (este hallazgo no fue detectado en la
ecograffa fetal, aunque si se admiti¢ tal posibilidad
en el contexto del isomerismo atrial derecho): las su-
periores se conectaban de forma ciega entre si,
mientras que las restantes se reunfan en un colector
que, atravesando el diafragma, conectaba con el sis-
tema porta. [a cirugia consisti6 en la anastomosis
del colector con la auricula izquierda e implante de

una fistula aortopulmonar para paliar la reduccién
del flujo pulmonar; el enfermo falleci6 en la sala
operatoria. El estudio necrépsico ratifica el diagnés-
tico puntualizando la presencia de heterotaxia visce-
roatrial; la morfologia ventricular fue considerada
como indeterminada en la inspeccién y no se reali-
z6 histologia miocardica.

DISCUSION

Presentamos, en este informe, dos diferentes -
pos de corazén univentricular sin anomalias cromo-
somicas, diagnosticados de forma fiable con ecocar-
diograffa bidimensional Doppler color a las 28 y 30 se-
manas de gestacién, respectivamente, y con pronds-
tico dispar. Si bien la proyeccién de 4 camaras fue
muy Util para detectar estas lesiones, otros cortes
ecogréficos apoyados por la técnica Doppler color
fueron necesarios para alcanzar una precision diag-
nostica Optima, tanto morfolégica como funcional
(regurgitacién auriculoventricular, obstrucciones en
las vias de salida). Debido a que las obstrucciones,
tanto sistémicas como pulmonares, pueden progre-
sar a lo largo del dltimo trimestre, es mandatorio re-
alizar exdmenes seriados para prever la estrategia
medicoquirtrgica posnatal inmediata. La sensibilidad
de esta prevision es cercana al 100% cuando existe
estenosis adrtica y del 66% cuando es pulmonar, es-
te dltimo dato coincide con nuestro segundo caso
en quien no fue preciso infundir prostaglandina de
urgencia, probablemente debido a la mayor toleran-
cia de la hipoxia en obstrucciones no criticas por
parte del neonato!!.

En la tabla 1 se expone una informacién recluta-
da y abreviada de la evolucién de fetos con las mis-
mas lesiones presentadas aqui. Los criterios para la
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construccion de la misma se basan en datos publi-
cados en los tltimos 5 afios por grupos debidamen-
te cualificados (se excluyo el sindrome de hipopla-
sia cavidades izquierdas y el defecto atrio-
ventricular disbalanceado), si bien debe interpretar-
se como orientativa ya que cada condiciéon anatomi-
ca no siempre se clarifica con precisiéon en la bi-
bliografia.

La evolucién de fetos con un solo ventriculo til
no suele ser letal en el perfodo intrauterino, aunque
si estd determinada por la presencia de grave regur-
gitacion de la vélvula auriculoventricular, arritmia
—en especial el bloqueo auriculoventricular comple-
to—, cierre progresivo del foramen oval o anomalias
cromosdmicas, entre otros factores. Debido a que la
necesidad de infundir prostaglandina al recién naci-
do ya puede anticiparse en los seriados estudios
ecocardiogréficos prenatales, el parto debe pautarse
en o en la inmediata cercania de una institucién con
alta complejidad cardiovascular para atender neona-
tos. Asimismo, es posible que ante una informacién
completa, detallada y no dirigida, la gestante elija la
opcion de interrumpir su embarazo —si la edad ges-
tacional lo permite—, o rechazar cualquier interven-
cién materno-fetal y/o al recién nacido!?4,

El destino quirtirgico posnatal de estas malforma-
ciones tiene dos modelos circulatorios posibles: ci-
rugia de univentricularizacién (son necesarias entre
2 y 3 intervenciones), o restituir la circulacién bi-
ventricular mediante el trasplante cardiaco; aun asi
cabe una tercera estrategia ejecutando ambos mode-
los en la secuencia descrita.

El pronéstico de los casos descritos en este in-
forme es dispar y en ello se sustenta, en parte, el
motivo de este informe. En el primero, la mortalidad
operatoria hacia el camino de la univentriculariza-
cion total oscila entre el 10 y el 15% con la primera
cirugfa paliativa —cerclaje—, alrededor del 4-10% con
la segunda, y puede alcanzar algo mas del 20%
con la tercera y tdltima intervencién; asimismo, alre-
dedor del 20% de los supervivientes quirtirgicos fa-
llece a medio y/o largo plazo; cabe entonces desta-
car el éxito postoperatorio inmediato en el caso 1. Si
bien es verdad que determinadas técnicas quirtrgi-
cas impulsadas en los dltimos afios han mejorado
aquellos porcentajes, la longevidad del sistema uni-
ventricular en humanos estd todavia bajo minuciosa
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observacioén por parte de la comunidad cientifica, y
no es improbable que sea necesario recurrir al tras-
plante cardiaco como colofén de intervenciones al-
rededor de la tercera o cuarta década en la vida de
estos enfermos!®.

En el segundo de nuestros casos, la asociacién de
ventriculo tnico, estenosis pulmonar y drenaje ve-
noso pulmonar anémalo total dirige la sospecha ha-
cia el isomerismo atrial derecho, afeccion que tam-
bién es conocida como sindrome de Ivemark o
asplenia. El diagnéstico de certeza se basa en la
morfologia derecha de ambos apéndices auriculares
como también en la trilobulaciéon de ambos pulmo-
nes; debido a que estos datos no son debidamente
visualizados en el ecocardiograma fetal, en nuestro
caso se sospechd sobre la base del conjunto de le-
siones. El pronéstico es pésimo cuando en el perio-
do neonatal son indispensables la correcién simulta-
nea del drenaje venoso anémalo y la paliacién del
flyjo pulmonar, tal como aconteci6 en el caso 2; la
supervivencia después de esta cirugfa combinada no
supera el 15-19% a los 5 afios. La importancia de las
exploraciones ecocardiogréficas seriadas pre y post-
natales puede contribuir a seleccionar una estrategia
operatoria diferenciada en dos tiempos si la obs-
truccién pulmonar es ligera, o la coneccién anéma-
la de las venas pulmonares no es obstructiva; nin-
guna de estas condiciones estaba presente en el
caso 21619,

De lo expuesto emergen algunos aspectos de in-
terés: a) es conveniente que la exploracién ecocar-
diografica fetal —incluyendo el uso de la técnica
Doppler color- sea realizada por expertos en mal-
formaciones cardiacas congénitas; b) los exdmenes
deberfan ser seriados no sélo con vistas a prever el
mejor dmbito para un parto Optimo sino también
para anticipar estrategias médicas y/o quirtrgicas, y
c) es deseable un mayor entrenamiento, familiariza-
cién y/o minuciosidad exploratoria por parte del
ecografista obstétrico para detectar de modo mads
temprano anomalias atrioventriculares en la proyec-
cién de 4 camaras. Este dltimo argumento puede te-
ner un fuerte impacto en las decisiones libremente
adoptadas por la pareja cuya influencia en la ges-
tante no es despreciable tal como ha sido debatido
en varios editoriales?’-2,
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