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CASO CLINICO

Corazon univentricular fetal

J. Gonzalez-Hinojosa, J.M. Rodriguez-Rodriguez y A. Luque Mialdea
Servicio de Cbstetricia y Ginecologia. Hospital Santa Barbara. Ciudad Real. Esparia.

SUMMARY

Congenital heart disease constitutes one of the
principal causes of infant mortality (30% during the
neonatal period) with an incidence of 7%0-8%o in live
newborns. Prenatal diagnosis is possible thanks to fo-
etal echography, which has a sensibility of 30%c-
36%o0. Within the congenital cardiopathies there are
complicated clinical pictures, such as the univentricu-
lar heart scarce incidence but bad prognosis. This can
be improved if optimal prenatal diagnosis is made,
adequate attention and treatment can be carried out.

INTRODUCCION

Las cardiopatias congénitas constituyen una de las
principales causas de mortalidad infantil (el 30% en
periodo neonatal), cuya incidencia se cifra en un 7-8
por 1.000 recién nacidos vivos, siendo ésta mayor en
mortinatos, abortos y lactantes pretérminos. El diag-
néstico prenatal de eleccidon se realiza mediante la
ecocardiografia fetal que presenta una sensibilidad
del 30-36%, motivada entre otros por la aparicion tar-
dia de algunas malformaciones o la inexistencia de
factores de riesgo en muchos casos el cual permitira
un enfoque prenatal y/o planificacién de parto en un
centro adecuado.

Dentro de las cardiopatias congénitas existen cua-
dros complejos y poco frecuentes como el corazén
univentricular que representa el 1-2% de las car-
diopatias congénitas estructurales y, es habitual que
asocie alteraciones en la zona valvular auriculoven-
tricular, comunicacién interauricular, transposiciéon
de grandes vasos, y en mds del 25% de casos, esteno-
sis o atresia de la arteria pulmonar. Su prondstico estd
condicionado, entre otros, por el estado del arbol tra-
queobronquial y la asociacién de malformaciones
extracardiacas, pero en general éste es poco favora-
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Fig. 1. Corte de cuatro camaras en el que se aprecia el foramen bulboven-
tricular y la ausencia de ventriculo izquierdo.

ble. Presentamos un caso de diagndstico inicial de
cardiopatia compleja en nuestro centro a las 25 sema-
nas de gestacién, que posteriormente fue etiquetado
de coraz6n univentricular en centro terciario.

CASO CLINICO

Paciente primigesta de 21 afos de edad, sin facto-
res ginecoobstétricos de interés y sin control gestacio-
nal hasta la semana 25 de amenorrea en la que acude
a nuestra consulta. En el estudio ecografico se aprecia
una imagen sugerente de ventriculo izquierdo hipo-
plasico con posible comunicacién interventricular
(CIV) y alteracién en la salida de grandes vasos (fig.
1), sin signos de insuficiencia cardiaca ni otras ano-
malias fetales. La paciente se remite a un centro ter-
ciario donde concluyen el diagnéstico de «situs soli-
tus, levocardia, levodpex, con ventriculo tnico de
doble entrada y morfologia izquierda, con comunica-
cién a camara accesoria mediante foramen bulboven-
tricular amplio del que se origina la aorta (figs. 2 y 3).
Atresia valvular izquierda y L-transposicion de gran-
des vasos. Situacion hemodindmica fetal buena. Ca-
riotipo fetal por funiculocentesis 46 XX normal». La
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Fig. 2. Corte ecografico donde se puede observar el ventriculo tnico, la
auricula derecha y la salida pulmonar de dicho ventriculo.

evolucién posterior de la gestacion es buena y se pro-
duce a las 38 semanas rotura prematura de membra-
nas en nuestro centro, que motiva traslado al centro
terciario donde tiene lugar parto eutdcico, con feto
mujer de 2.660 g y Apgar de 9-10. El recién nacido
ingresa en UCI aunque no presenta signos de insufi-
ciencia cardiaca. Posnatalmente se confirman los
diagndsticos previos sin apreciar obstruccién al flujo
de salida de aorta ni pulmonar, con foramen bulbo-
ventricular no restrictivo, y se instaura tratamiento
médico. En su evolucién precisa ingreso a las 4 sema-
nas de vida y al mes y medio en nuestro centro por
disnea en relacién con la lactancia. A los 2 meses y
medio se realiza atrioseptostomia quirdrgica y ban-
ding de la arteria pulmonar, y se encuentra pendiente
de derivacion cavopulmonar.

DISCUSION

El corazén univentricular, término expuesto por
Anderson en 1977, consiste en una cardiopatia com-
pleja ciandgena en la que se encuentra una Unica ca-
vidad ventricular o cdmara principal dotada de seno
de entrada y porcidn trabeculada bien desarrollada
que recibe el flujo de ambas auriculas, que puede es-
tar asociada mediante un foramen bulboventricular de
tamafo variable con una cdmara accesoria infundibu-
lar (resto del otro ventriculo) que se caracteriza por
no poseer seno de entrada o ser incompleto. Se trata
de una alteracion cardiaca rara de la que hay diferen-
tes tipos seguin la morfologia de la camara principal y
los elementos accesorios:

Fig. 3. Salida pulmonar desde el ventriculo y la aorta desde la cavidad ac-
cesoria.

— Ventriculo tinico izquierdo. Es la forma mads fre-
cuente, y consiste en una camara principal de morfo-
logia izquierda, con frecuente presencia de cdmara
accesoria de la que nace generalmente la aorta; no es
habitual asociar anomalias en otros 6rganos, salvo en
el aparato urinario (ya de por si frecuentes en las car-
diopatias congénitas). Es usual la presentacién como
levocardia, levodpex, asi como la presencia de sindro-
me de asplenia’.

— Ventriculo tinico derecho. Con cédmara principal
de morfologia derecha, cdmara accesoria presente con
frecuencia y de localizacién posteroinferior.

— Ventriculo tnico indeterminado. Aquel que no
responde a ninguna forma en concreto y que muy rara
vez presenta cdmara accesoria.

Como anomalias cardiacas asociadas encontramos
estenosis adrtica anular o valvular, hipoplasia de aorta
ascendente o coartacion de aorta en casi el 25% de
casos; atresia pulmonar o estenosis en mds del 50% y
vélvula auriculoventricular comun en el 20%.

La fisiopatologia viene determinada por el grado de
mezcla de sangre en la cavidad ventricular principal,
la presencia o no de alteraciones obstructivas en las
valvulas auriculoventriculares y la presencia o no de
alteraciones obstructivas en la salida de grandes va-
sos, en especial del tracto pulmonar, apareciendo asi
estados de cianosis de intensidad variable e insufi-
ciencia cardiaca mas o menos marcada.

Durante la gestacion, la muerte fetal no es frecuente
aunque la evolucidén estard determinada por la apari-
cién de arritmias como el bloqueo cardiaco, la posibi-
lidad de cierre del foramen oval o del bulboventricu-

144  Clin Invest Gin Obst 2002,29(4):143-6




Gonzalez-Hinojosa J, et al. Corazén univentricular fetal

lar, la regurgitacion auriculoventricular y las anomali-
as extracardiacas. Posnatalmente, la clinica sera varia-
ble y dependera de las alteraciones intracardiacas aso-
ciadas y de la situacion hemodindmica de cada
paciente. Si no existe obstruccién al flujo pulmonar, se
suele desarrollar una insuficiencia cardiaca temprana y
acentuada cardiomegalia con posterior desarrollo de
enfermedad arteriolar pulmonar. Si existe obstruccién
y ésta es leve (en el 10% de casos) el flujo sanguineo
pulmonar puede ser casi normal con leve desaturacién
sistémica e insuficiencia cardiaca minima o nula vy,
con ello, buen prondstico de supervivencia, pero si la
obstrucciéon es mds grave (50%), el flujo pulmonar
estd reducido, con la consiguiente desaturacion arterial
sistémica, cianosis importante y tamafio cardiaco nor-
mal o pequefio.

En las situaciones sin obstruccién pulmonar, el flu-
jo puede ser torrencial, y la clinica aparece a las 3-4
semanas de vida con taquipnea, disnea con las tomas,
insuficiencia cardiaca, hipodesarrollo, hipersudacion,
cardiomegalia, infecciones pulmonares de repeticion,
cianosis leve-moderada y soplo sistélico no intenso.
Posteriormente, puede llegar a desarrollar insuficien-
cia cardiaca temprana que desemboque en muerte du-
rante la infancia. En el caso de obstruccién pulmonar,
ya en la lactancia encontramos cianosis cuya intensi-
dad se elevard durante el periodo infantil, a la vez que
aparecen acropaquias y policitemia, y son frecuentes
la disnea y la fatiga, con ligera cardiomegalia y soplo
sistélico de eyeccion. En este caso igualmente es fre-
cuente la posibilidad de muerte en la infancia. Por ul-
timo, existen algunos casos en los que no hay esteno-
sis pulmonar y asemejan cuadros de transposicién de
grandes vasos (TGV).

El diagnéstico de confirmacion se realiza con estu-
dios hemodindmicos (cateterismo y angiografia), pero
se puede llegar a éste con métodos no invasivos,
como la ecocardiografia fetal, muy importante cara al
diagnéstico intradtero, que permite, por un lado, ofer-
tar la posibilidad de interrupcion de la gestacion (si
nos encontramos en los plazos legales, previo aseso-
ramiento del prondstico y posible evolucién), optar
por medidas intervencionistas intrattero, o realizar
una planificacién del parto en centro con recursos
para tratamiento médico y/o quirdrgico del recién na-
cido®*. En el estudio radioldgico existen en general
tres posibles patrones: uno que se asemeja a la tetra-
logia de Fallot, si existe estenosis pulmonar, con vo-
lumen cardiaco normal y circulacién pulmonar nor-
mal o disminuida; otro, a un CIV si no hay estenosis
pulmonar, con cardiomegalia y plétora pulmonar, y
por tltimo un tercero similar a la TGV sin estenosis
pulmonar y con cardiomegalia y plétora pulmonar.

Con la ecocardografia en modo M se puede estu-
diar la morfologia del ventriculo y la presencia o no
de cdmara accesoria, siendo tipico la ausencia total, o
casi, del tabique interventricular. En el modo Doppler
es caracteristica la presencia de cdmara ventricular
principal que contiene el 75% o mads del drea total del
canal auriculoventricular, lo que permite a su vez va-
lorar si existe o no obstruccién a través del foramen
bulvoventricular asi como estudiar la morfologia y
funcién de las valvulas auriculoventriculares, la pre-
sencia de hipoplasia o estenosis en esta zona, y la co-
existencia o no de estenosis pulmonar o adrtica>®.

El cateterismo permite la confirmacién diagndstica
mediante ventriculografia selectiva, estudio de morfo-
logia ventricular, valoraciéon de la funcién de éste y de
los orificios auriculoventriculares, diagnéstico de la
presencia de estenosis pulmonar y/o adrtica y realizar
atrioseptostomia (crear o agrandar una comunicacién
interauricular) con balén o cuchilla para el tratamien-
to de situaciones que presenten comunicaciones res-
trictivas o para mejorar la saturacion de oxigeno en
los casos sin estenosis pulmonar que imiten una TGV.

El pronéstico de las cardiopatias estructurales, en
general, no es muy bueno, y es bastante desfavorable
en el corazén univentricular®. Dicho prondstico de-
pende en gran medida del flujo pulmonar y de la fun-
cién ventricular. Los casos de mejor prondstico son
los de estenosis pulmonar leve-moderada en los que
el flujo pulmonar suele ser suficiente, y en los que
existe proteccién de la circulaciéon pulmonar, al no
darse situaciones de hiperaflujo’. Los pacientes que
sobreviven pueden presentar hipoxemia crénica o se-
cuelas de enfermedad vascular pulmonar.

El tratamiento puede ser médico o quirtrgico. Ge-
neralmente, se precisa de tratamiento médico paliati-
vo para lograr la estabilizacion clinica del paciente
mediante el control de las complicaciones (insuficien-
cia cardiaca, hipoxemia, complicaciones broncopul-
monares) que suelen hacerse resistentes a tratamiento
médico.

El tratamiento quirtrgico puede se paliativo o defi-
nitivo, y su finalidad es conseguir un aporte sangui-
neo adecuado para el arbol pulmonar, elevando asi la
supervivencia, aunque con tasas de morbimortalidad
importantes que hoy dia gracias a la experiencia y se-
leccion previa de pacientes se estdn disminuyendo de
forma considerable®’. Dentro de la cirugia paliativa
encontramos técnicas como la constriccion de la arte-
ria pulmonar o banding, til en lactantes sin estenosis
pulmonar e insuficiencia cardiaca resistente al trata-
miento médico, como en el caso de nuestra paciente;
ligadura-seccion de ductus y correccion de lesiones
obstructivas, en los casos en que éstas se encuentren
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en la aorta o en la persistencia del ductus; anastomo-
sis cava superior-pulmonar (técnica de Gleen), si hay
estenosis pulmonar. Con independencia del estado del
flujo pulmonar, si existe lesion obstructiva de cone-
xi6n auriculoventricular serd preciso afiadir una atrio-
septostomia a las técnicas anteriores.

Respecto al tratamiento quirtdrgico definitivo, cabe
comentar que no existe ninguna técnica curativa, pero
si puede mejorar el prondstico de supervivencia.
Como técnicas tenemos la septacion con parche pro-
tésico, la derivacion atriopulmonar o técnica de Fon-
tan (poco usada hoy dia) y la técnica de Fontan modi-
ficada o derivacién cava inferior-arteria pulmonar de
eleccién en la actualidad”'’. Esta ultima técnica pre-
senta baja morbimortalidad en manos expertas (10%)
con buenos resultados a corto y medio plazo, como
una supervivencia tardia de hasta un 80%%!%!1.

Como conclusién, es de notable importancia el
diagnéstico prenatal de la enfermedad que nos ocupa,
ya que de éste se deriva la posibilidad de eleccién de
interrupcion legal de embarazo por parte de la gestan-
te, tratamiento intrattero si fuese preciso o planificar
el parto en un centro adecuado para el abordaje tem-
prano, minimizdndose en lo posible la morbimortali-
dad perinatal gracias a las posibilidades terapéuticas
de que se disponen hoy dia. Tras el diagndstico intra-
ttero se debe evaluar la situacion hemodindmica fetal
y si ésta es normal, se puede esperar al término del
embarazo; si no lo es, se debe realizar tratamiento in-
tradtero o finalizar la gestacion segin la amenorrea.

RESUMEN

Las cardiopatias congénitas constituyen una de las
principales causas de mortalidad infantil (el 30% en
periodo neonatal), con una incidencia del 7-8 %o de
recién nacidos vivos. El diagnéstico prenatal es posi-
ble gracias a la ecografia fetal que presenta una sensi-
bilidad del 30-36%. Dentro de las cardiopatias congé-
nitas existen cuadros complejos como el corazén
univentricular, de escasa incidencia pero de mal pro-

noéstico, que puede mejorarse si se realiza un diagnds-
tico prenatal Optimo que permita, entre otros, una
atencioén y tratamiento adecuados.
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