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Reporte de Caso

Diagnostico prenatal de cardiopatia univentricular:
Informe de un caso

Prenatal diagnosis of univentricular heart disease: Case report

Mario Asiel Joshua Barahona Lépez' @ Ambar Gissell Nolasco Padilla? @ Karlalsabel Parodi Turcios?

Olman Daniel Gradis Santos'

Resumen

Introduccién:El corazén univentricular es una malformacion cardiaca congénita infrecuente, con una gama de morfologias
complejas caracterizadas por la presencia de un Unico ventriculo funcional, con desenlace fatal en ausencia de intervencion
médica o quirurgica. El diagndstico prenatal temprano es esencial para la planificacion y coordinacion del manejo, lo cual
requiere un equipo multidisciplinario especializado.Se presenta el caso de una paciente secundigesta de 29 afios, sin
antecedentes personales patolégicos relevantes, con embarazo de 25 semanas de gestacion. En un control prenatal se
realizé una ecografia que reveld una imagen ecogénica en una cadmara cardiaca fetal. La paciente fue referida a la consulta
de embarazo de alto riesgo y de cardiologia pediatrica, donde se diagnosticaron un corazén univentricular e hidrops fetal.
Se realizé seguimiento mediante ecografia fetal seriada durante el resto del embarazo, que culmind desfavorablemente
con muerte fetal intrauterina a las 38,6 semanas de gestacion.Se resalta la importancia de realizar un tamizaje cardiaco fetal
temprano, entre las 18 y 22 semanas de gestacién, con el fin de detectar de manera precoz malformaciones congénitas y
permitir su derivacion oportuna a los servicios especializados pertinentes. Un diagndstico prenatal temprano permite
planificar intervenciones que incrementen las tasas de supervivencia y reduzcan las complicaciones a largo plazo en
neonatos con este tipo de cardiopatias congénitas graves.
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Abstract

Introduction: Univentricular heart is a rare congenital cardiac malformation with a range of complex morphologies
characterized by the presence of a single functional ventricle, with a fatal outcome in the absence of medical or surgical
intervention. Early prenatal diagnosis is crucial for planning and coordinating management, which necessitates a specialized
multidisciplinary team.We report the case of a 29-year-old woman in her second pregnancy, with no relevant personal
medical history, at 25 weeks of gestation. During her prenatal check-up, an ultrasound revealed an echogenic image in the
fetal cardiac chamber. The patient was referred to a high-risk pregnancy clinic and pediatric cardiology service, where a
univentricular heart and fetal hydrops were diagnosed. Follow-up was conducted through serial fetal ultrasounds
throughout the remainder of the pregnancy, which unfortunately ended in intrauterine fetal death at 38.6 weeks of
gestation.The importance of early fetal cardiac screening between 18 and 22 weeks of gestation is emphasized, as it allows
for the detection of congenital malformations and timely referral to specialized services. Early prenatal diagnosis enables
the planning of interventions that increase survival rates and reduce long-term complications in neonates with this type of
severe congenital heart disease.
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Introduccién:

Las cardiopatias congénitas son anormalidades estructurales
cardiacas y/o vasculares que se manifiestan durante el embarazo
y afectan aproximadamente al 1,0-18% de los nacimientos
anuales, representando la causa mas frecuente de defectos
congénitos a nivel mundial y la principal causa de mortalidad en el
primer afio de vida “Dentro de este grupo, el corazdn
univentricular es un defecto infrecuente, presente en alrededor
del 1-2% de las cardiopatias congénitas. Resulta de una anomalia
en el desarrollo embrionario, a nivel de la separacién ventricular
y/o de la formacién valvular, que provoca que los grandes vasos
(aorta y arteria pulmonar) surjan funcionalmente de un Unico
ventriculo encargado de suplir tanto la circulacién sistémica
como la pulmonar ©.

El diagndstico prenatal de las cardiopatias congénitas, incluyendo
el corazdn  univentricular, puede realizarse  mediante
ultrasonografia fetal. El tamizaje cardiaco entre las 18 y 22
semanas de gestacion permite identificar tempranamente estas
anomalias, planificar la atencién obstétrica y optimizar la
referencia a centros especializados que mejoren el prondstico
neonatal “®. Sin embargo, en paises de ingresos bajos y medios,
la deteccion oportuna sigue siendo limitada debido a la escasez
de recursos tecnolégicos y de pruebas genéticas, lo que
condiciona diagndsticos en etapas avanzadas de la gestacion y
reduce la posibilidad de realizar intervenciones de manejo
perinatal adecuadas.El corazén univentricular, en particular, se
asocia con una alta mortalidad cuando se acompana de factores
como el hidrops fetal, hallazgo que refleja una descompensacién
hemodinamica severa y suele conducir a muerte intrauterina ©.El
presente reporte tiene como objetivo describir un caso de
diagndstico prenatal de corazén univentricular complicado con
hidrops fetal en un contexto con recursos limitados, analizando
los factores clinicos y diagndsticos que influyeron en el
desenlace, y destacando la importancia del tamizaje cardiaco
fetal y el acceso a estudios genéticos complementarios para
mejorar las oportunidades de intervencién y el prondstico
perinatal.

Presentacion del caso

Paciente de 29 afos, secundigesta, sin antecedentes personales
patoldgicos conocidos. Acude a consulta prenatal de rutina con
un embarazo de 25 semanas por fecha de ultima menstruacion.
Se realiza una evaluacion ecografica en la que se observa la
presencia de un area ecogénica en la cdmara cardiaca fetal,
motivo por el cual es referida a la consulta de embarazo de alto
riesgo del Instituto Hondurefio de Seguridad Social (IHSS) para
valoracién especializada. En la consulta de alto riesgo se realizd
una ecografia obstétrica que reportdé un embarazo de 29
semanas de gestacion por fetometria, con ausencia de la imagen
normal de las cuatro cavidades cardiacas en el corte transversal
del térax fetal,con signos de hidrops fetal, caracterizados por
derrame pericardico y pleural. Ante estos hallazgos se establecio
la impresion diagndstica de cardiopatia congénita completa tipo
monoventriculo, asociada a fibroelastosis subendocardica e
hidrops fetal (Figura 1), por lo que se decidio interconsultar con el
servicio de cardiologia pediatrica.

El servicio de cardiologia pediatrica solicitd un ecocardiograma
fetal transtoracico, que confirmd la presencia de un ventriculo
Unico por ausencia de valvula auriculoventricular derecha, doble
salida de ventriculo Unico con vasos normorrelacionados, ademas
de derrame pericardico global y ductus arterioso permeable
(Figura 2).
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La paciente presentaba sobrepeso como Unico hallazgo
relevante en su evaluacion nutricional. Los examenes
laboratoriales mostraron un hemograma normal, asi como
pruebas de funcién hepdtica, renal y tiroidea dentro de
parametros normales. No se realizaron amniocentesis ni
cordocentesis para obtener pruebas genéticas (cariotipo,
estudios moleculares de ADN) debido a limitaciones econdmicas.

Se realizé seguimiento mediante ecografia fetal seriada de forma
intermitente durante el resto del embarazo. A las 38,6 semanas
de gestacion, la paciente ingresd en trabajo de parto. Durante la
monitorizacion fetal externa no se detectd actividad cardiaca
fetal, lo cual se confirmé mediante ecografia como muerte fetal
intrauterina. Se indujo el trabajo de parto sin éxito, por lo que se
decidio realizar una cesarea por distocia de la contractilidad. Se
obtuvo un recién nacido femenino muerto, con peso de 3160 g,
liguido amnidtico hemadtico, sin malformaciones externas
evidentes, con presencia de flictenas y cordon umbilical friable.

Discusion

El corazén univentricular es una malformacion congénita
cardiaca caracterizada por la presencia de un defecto que
provoca la formaciéon de un unico ventriculo funcional, lo que
hace que los flujos sanguineo sistémico y pulmonar se mezclen
en dicha cavidad, con niveles de saturacion de oxigeno
consecuentemente disminuidos ©”. Ocurre con una prevalencia
aproximada de 4,4 por cada 10 000 nacidos vivos y se asocia con
un alto riesgo de complicaciones postnatales, requerimiento de
multiples procedimientos quirdrgicos en los primeros aflos de
vida y necesidad de seguimiento a largo plazo ®.Presenta una
etiologia multifactorial. Las malformaciones se producen durante
la embriogénesis, entre los dias 30 y 56 de gestacion. Se han
identificado alteraciones genéticas en Tbx5 y GATA4, cuya
inactivacion afecta la formacion del septum ventricular ©.
Multiples factores de riesgo se han descrito, principalmente en
paises de ingresos bajos y medios, como la diabetes mellitus, la
exposicion a teratdgenos, la historia de infecciones maternas, la
translucencia nucal mayor al percentil 95, las anomalias
extracardiacas y el hidrops fetal.

En el contexto de este caso, el principal factor de riesgo asociado
fue la presencia de hidrops fetal, con derrame pericardico y
pleural, hallazgo que refleja una  descompensacion
hemodinamica avanzada y se asocia con tasas de mortalidad
fetal muy elevadas cuando no se dispone de medidas de soporte
o de intervencidn intrauterina ©. Asimismo, la ausencia de
cariotipo y de pruebas moleculares, debido a limitaciones
economicas, impidio la caracterizacion etiologica y la consejeria
pronostica mas precisa.El corazén univentricular engloba un
conjunto de defectos cardiacos que culminan en un Unico
ventriculo, ya sea anatéomico o funcional. Estas lesiones pueden
dividirse acorde con su morfologia en ®:

e Corazon derecho dominante con corazdon izquierdo
hipoplasico: se producen malformaciones en las valvulas
adrtica o mitral, siendo su principal exponente el sindrome de
corazoén izquierdo hipoplasico.

e Corazdon izquierdo dominante con corazon derecho
hipoplasico: ocurre secundario a alteraciones de flujo en la
valvula tricispide, como en la atresia tricdspide.
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e Defecto del tabique auriculoventricular: con flujo sanguineo
preferente hacia uno de los ventriculos, lo que provoca una
hipoplasia progresiva del ventriculo alterno.

e Anomalias complejas del tracto de salida: incluyen la doble
salida del ventriculo derecho.

La mezcla sanguinea ocasionada por el corazon univentricular
disminuye la saturacion de oxigeno a valores de 75-85%,
dependientes de la cantidad de flujo sanguineo pulmonar y de la
relacién de flujo pulmonar a sistémico ). Este desequilibrio
hemodindmico genera hipoperfusion sistémica e hipoxemia
severa, mecanismos fisiopatoldgicos que explican la
descompensacién progresiva y el hidrops fetal observado en
este caso.El diagndstico prenatal puede realizarse idealmente
entre las semanas 18 y 22 de gestacion, cuando se lleva a cabo el
tamizaje cardiaco ©. La alteracién en la proyeccién de cuatro
camaras permite que las tasas de deteccidn de este tipo de
anomalias sean de las mas elevadas entre las lesiones cardiacas
prenatales, con porcentajes que pueden superar el 80% en
alteraciones como el sindrome de corazén izquierdo hipoplasico
® En el caso descrito, la detecciédn se realizé a las 25 semanas de
gestacion, fuera del intervalo 6ptimo de tamizaje, lo que refleja la
realidad de los programas de cribado y la capacidad diagndstica
especializada en paises de ingresos bajos. Esta deteccion tardia
redujo las oportunidades de planificacion obstétrica y derivacion
a centros con capacidad quirdrgica, lo que influyd en el desenlace
desfavorable.La presentacion clinica postnatal varia segun la
morfologia especifica del corazéon univentricular. Puede incluir
soplo cardiaco, taquipnea, dificultad respiratoria, hipotension y
cianosis. En el examen fisico pueden observarse hepatomegalia u
otros rasgos dismorficos, especialmente en el contexto de
sindromes genéticos asociados ©'°.

Dado que mas de la mitad de los embarazos afectados con
anomalias congénitas cardiacas ocurren en pacientes
catalogadas como de bajo riesgo, sin factores de riesgo mayores
identificables, el tamizaje cardiaco sistematico tiene un impacto
significativo en la identificacion precoz y en la referencia
oportuna a servicios especializados como cardiologia pediatrica y
perinatologia . Las imagenes prenatales constituyen un
componente esencial en la planificacion y coordinacion de
estrategias de manejo e intervenciones quirldrgicas que se
traducen en un incremento de las tasas de supervivencia a largo
plazo ™.El tratamiento médico inicial se basa en el alivio de la
hipoxemia y en la correccién de los desequilibrios acido-base y
de las alteraciones metabdlicas. El 6xido nitrico inhalado ha
demostrado mejoria en la hipoxemia al incrementar el flujo
sanguineo pulmonar; los agentes inotropicos actdan sobre la
contractilidad ventricular, y la prostaglandina E1 se administra
para mantener la permeabilidad del ductus arterioso como
puente previo a la correccién quirdrgica ©.

El tratamiento quirdrgico se realiza en etapas, con requerimiento
de 2 a 3 intervenciones en los primeros afios de vida. La
intervencion inicial tiene como objetivo ajustar el flujo pulmonar
mediante la realizaciéon de un shunt sistémico-pulmonar (p. €j,
Blalock-Taussig) o un stent del ductus arterioso en pacientes
con restriccion del flujo pulmonar, o mediante un procedimiento
de Norwood en los casos de sindrome de corazén izquierdo
hipoplasico. Posteriormente, se realiza un shunt cava—-pulmonar
bidireccional (Glenn) entre los 3 y 9 meses de vida, con el fin de
conectar la vena cava superior con la circulacion pulmonar. Por
ultimo, se lleva a cabo el procedimiento de Fontan entre los 2y 5
afos de vida, conectando la vena cava inferior directamente con
la circulacion pulmonar ©.
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Figura 1. Ultrasonido obstétrico. Corte transversal del térax
fetal. Se observa ausencia de la imagen tipica de las cuatro
cavidades cardiacas, con una Unica cavidad ventricular de
morfologia izquierda y paredes engrosadas. Al: auricula
izquierda; AD: auricula derechg;

V: ventriculo.

Las complicaciones a largo plazo incluyen vdrices esofagicas,
arritmias, cianosis cronica, falla cardiaca, disfuncidn renal,
hipertension pulmonar, déficits en el neurodesarrollo, enteropatia
perdedora de proteinas y tromboembolismo pulmonar 2 El
prondstico depende de la presentacion morfologica del corazén
univentricular y del tipo de intervencion quirdrgica realizada,
siendo universalmente fatal en ausencia de tratamiento. La
supervivencia a 10 afos tras un procedimiento de Fontan se
estima entre el 60 y el 80%, con un requerimiento de trasplante
cardiaco en menos del 3% de los pacientes 7 En
consecuencia, el desenlace fatal observado en este caso puede
explicarse por la interaccion de tres factores descritos en la
literatura: la gravedad anatémica del defecto, la presencia de
hidrops fetal como manifestacion de falla hemodindmica
avanzada y las limitaciones del sistema de salud, con ausencia de
programas estructurados de tamizaje cardiaco prenatal, acceso
restringido a estudios genéticos y falta de manejo quirdrgico
especializado.

Conclusion

El corazén univentricular asociado a hidrops fetal se vincula con
un prondstico marcadamente desfavorable debido a la
descompensacion hemodindmica avanzada que, con frecuencia,
culmina en la muerte intrauterina.

En el caso presentado, el desenlace fatal estuvo determinado no
solo por la gravedad anatomica de la cardiopatia, sino también
por las limitaciones del sistema de salud, incluyendo la deteccion
tardia fuera de la ventana 6ptima de tamizaje y la falta de acceso
a estudios genéticos prenatales (cariotipo y pruebas
moleculares).Se destaca la necesidad de fortalecer los
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programas de tamizaje cardiaco fetal, incrementar la
disponibilidad de asesoria y pruebas genéticas en el abordaje
prenatal y mejorar la coordinaciéon con centros de referencia para
la atencion de cardiopatias congénitas graves.

La deteccion por si sola no garantiza una mejoria del prondstico si
no se acompafa de los recursos diagndsticos y terapéuticos
necesarios.La mejora en el desenlace fetal de este tipo de casos
depende de estrategias coordinadas que incluyan acceso
oportuno a tamizaje cardiaco en la ventana adecuada,
disponibilidad de estudios genéticos y redes de referencia
perinatal eficaces. Se recomienda promover politicas de salud
orientadas a fortalecer estos aspectos, permitiendo ofrecer un
consejo prondstico oportuno y realista a las familias afectadas.

Figura 2. Ecocardiograma fetal. (A y B) Ventriculo Unico
de morfologia izquierda, con valvula auriculoventricular
Unica, grandes vasos normorrelacionados y valvulas

semilunares normales. Se identifica comunicacion
interauricular tipo ostium secundum de 11 mm, con flujo
bidireccional; venas pulmonares que drenan en la auricula
izquierda; arco aodrtico normal; derrame pericardico de 4
mm y ductus arterioso permeable. VU: ventriculo unico; P:
pulmones.
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