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Palabras clave RESUMEN

> Sindrome de hipoplasia de
corazon izquierdo.
> Diagndstico prenatal.

El sindrome de hipoplasia de corazén izquierdo es una cardiopatia congénita critica que requiere cuidados
perinatales especificos. El adecuado diagndstico intradtero y seguimiento evolutivo permite estratificar el
riesgo y determinar el prondstico pre y postnatal. Entre los determinantes de mayor relevancia encontramos

la restriccion del foramen oval, la insuficiencia tricuspidea y la disfuncion ventricular derecha.
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relevant conditions.

The hypoplastic left heart syndrome is a critical congenital heart disease that demands specific perinatal care.
Adequate prenatal diagnosis and follow-up allows risk stratification and determination of pre- and postnatal
prognosis. Restriction of the foramen ovale, tricuspid insufficiency and right ventricular dysfunction are the most

Introduccion

El sindrome de hipoplasia ventricular izquierda (SHVI), representa el 8-12% de
las cardiopatias criticas y el 20-25% de las muertes por cardiopatias congénitas,
siendo de vital importancia su diagnéstico para la planificacién del nacimiento
en una institucion con la complejidad adecuada’.

Existe un espectro de variantes que incluyen: 1) la atresia mitral y atresia aorti-
ca; 2) la estenosis mitral con estenosis o atresia adrtica; y 3) la hipoplasia mitral
y aodrtica sin estenosis. Estas variantes se corresponden con diferentes grados
de desarrollo del ventriculo izquierdo y de diferenciacion de la valvula mitral, y
tienen implicancia en la evolucién y prondstico postnatal.

Valoracién ecocardiografica

En la Tabla 1 se resumen los parametros ecograficos para el diagndstico y
seguimiento.

Es frecuente encontrar asociado coartacion de aorta con o sin hipoplasia del

arco adrtico, o, hasta interrupcién del mismo, dependiendo del grado de hipo-
flujo durante el desarrollo fetal.

Caracteristicas del ventriculo izquierdo (Video 1) (Figura 1A'y B):

Tamano (eje largo), grado de diferenciacion, presencia de fibroelastosis,
funcion ventricular, presencia de sinusoides/fistulas coronarias

Caracteristicas de la vélvula adrtica y mitral (Videos 2-4) (Figura 2):
Tamano, grado de diferenciacion, permeabilidad y flujo, insuficiencia y grado
Caracteristicas del ventriculo derecho y valvula tricispide (Figura 3):

Patologia de la vélvula tricUspide, insuficiencia tricuspidea, funcion
ventricular derecha

Caracteristicas del arco adrtico (Videos 5-6):

Didmetro de las porciones del arco adrtico, patrén del flujo y direccion del mismo

Foramen oval:

Tamano absoluto y en relacion con estructuras adyacentes, velocidad del

flujo y direccién del mismo
Venas pulmonares (Figura 4):

Patron del flujo y direccion del mismo

Anomalias asociadas:

l 1

Displasia de la vélvula tricispide, anomalia del retorno venosos
heterotaxias, entre otras
Valoracion fetal:

Doppler fetal, vitalidad fetal, retardo del crecimiento intrauterino,
derrames/hidrops, malformaciones extracardiacas

Tabla 1. Valoracion ecocardiografica
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Figura 1. A- Imagen en la que se senala el foco de fibroelastosis en el VI (flecha). B- Eje largo ventricular izquierdo, de tamano adecuado, en el que se grafica la
medicién en fin de didstole. Al: auricula izquierda, AO: aorta, VI: ventriculo izquierdo.
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Video 1. Cuatro cdmaras. Se observa un VI hipoplasico con fibroelastosis, y
una valvula mitral diferenciada con apertura limitada.

Video 3. Tres vasos. Se aprecia la asimetria de los vasos con predominancia
de la arteria pulmonar. Nétese VCS de mayor calibre que la aorta.
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Video 2. Cinco cdmaras. Se observa la emergencia de la aorta del VI

Video 4. Cuatro camaras color. Se identifica la presencia de insuficiencia
hipoplasico con una vélvula diferenciada engrosada.

mitral lo que denota permeabilidad de la misma.
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Corte de tres vasos en el que se evidencia la disminucion del Video 5. Sagital arco adrtico. Se evidencia el estrechamiento del arco
tamafio adrtico. AP: arteria pulmonar, AO: aorta, VCS: vena cava superior. adrtico a nivel del istmo adrtico.
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A- Doppler tisular de VD en SHVI con sus ondas sistolicas (s)) y
diastdlicas (] a). B- Doppler pulsado en el mismo paciente observando el
llenado diastolico del mismo ventriculo (E, A). Este paciente conservaba
la funcion sistdlica con una onda A aumentada, relacion E/A disminuida
con una elevada E/e’ (representando la importante dependencia de la

contraccion auricular del llenado ventricular y la disfuncién ventricular T e L R R
derecha diastélica con alta presion de llenado). SRR TN S <11 IO TEVETSO €Ml aorta transversa
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Figura 4. Doppler venoso pulmonar en SHVI. A- Sin restriccion del FO. B -
Con restriccién del FO, se puede observar el VTl a/r (sombreado naranja) y la
duracién de la A reversa (linea punteada).

Los fetos con estenosis mitral y atresia adrtica pueden presentar fistulas coro-
narias que conlleva un riesgo aumentado de isquemia endocdrdica y desarro-
llo de fibroelastosis ventricular.

Asi mismo, en un 5-6% de los fetos puede existir restriccion del foramen
oval (FO) que puede motivar la necesidad de una intervencion prenatal
o postnatal inmediata, y que puede pasar desapercibido hasta el tercer
trimestre, donde aumenta el retorno venoso pulmonar hacia la auricula
izquierda (Al).

La restriccion del FO puede ser identificada por el abombamiento del septum
interauricular hacia la derecha, la dilatacion de la Al'y venas pulmonares (VP).
La presencia de un FO < 4 mm o con velocidad > 0.6 m/s se ha asociado a
restriccion del mismo. También una relacion < 0.33 respecto al septum interau-
ricular total, 0 < 0.3 respecto de la auricula derecha, o0 < 0.52 respecto a la aorta
ascendente se han asociado a restriccion del FO.

Sin embargo, es la valoracién del flujo en las VP lo que mayor correlacion tie-

ne con la evolucion hemodindmica posnatal y con la probabilidad de requerir
intervencion prenatal o postnatal inmediata. La relacién entre la integral de
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velocidad/tiempo anterégrada y retrégrada (VTl a/r) nos permite estratificar el
riesgo de restriccion del FO en: bajo VTl a/r > 5; mediano VTl a/r 3-5; y alto VTI
a/r < 3. Asi mismo, la duracién de la onda A reversa > 90ms es un indicador de
alto riesgo de restriccion del FO'.

La restriccion del FO conlleva al aumento de la presion en la Al, y, en forma
retrégrada, al lecho vascular, con remodelacion y lesién del mismo y/o hidrops.
Cuanto méas temprano en el embarazo y mayor duracién tenga la restriccion,
peor es la sobrevida postnatal.

La presencia de insuficiencia tricuspidea (IT) significativa es un marcador de
mal prondstico pre y postnatal, asi como la disfuncion ventricular derecha. Esta
descrita la alteracion diastdlica y sistdlica del ventriculo derecho (VD) con los
meétodos tradicionales de valoracion de la funcién ventricular, asi como tam-
bién por Doppler tisular y deformacién miocardica, donde se evidencia afec-
tacion de la funcion global®3. Estos indices se ven ain mads deteriorados en el
grupo de pacientes con fibroelastosis.

Ideas para recordar

El adecuado diagnostico prenatal del SHVI es esencial para planificar la via,
momento y lugar de nacimiento que requiere esta cardiopatia.

El monitoreo del Doppler en VP, permite la identificacion y estratificacion
de riesgo de restriccion del FO; factor de mal prondéstico mas importante
en esta patologfa.

La IT significativa y la disfuncién ventricular derecha son factores de mal
prondstico tanto pre como postnatales.
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