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RESUMEN

VENTRICULO IZQUIERDO HIPOPLASICO: EXPERIENCIA DE DOS ANOS EN
UNA UNIDAD DE EVALUACION FETAL EN LA UMAE HOSPITAL HGO3 “DR.
VICTOR MANUEL ESPINOSA DE LOS REYES SANCHEZ” DEL CMN “LA
RAZA”

Utrilla Oropeza M; Chinolla Arellano ZL; Marquez Davila A; Gayosso Dominguez
AN.

RESUMEN

Antecedentes: El sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico es una entidad rara,
se trata de un defecto cardiaco complejo, representa el 2-3% de las cardiopatias
congénitas y ocurre en 2 de cada 10.000 nacimientos vivos. La ecocardiografia fetal
representa la principal herramienta para el diagndstico y es util desde el primer
trimestre de la gestacion y hasta el término. Tiene un 95% de riesgo de muerte
perinatal en paises con un manejo posnatal suboptimo como México, con poca o
ninguna experiencia con paliacion quirurgica en la mayoria de los centros terciarios.
Objetivo: Describir la experiencia en el diagnostico prenatal en fetos con sindrome
de ventriculo izquierdo hipoplasico y su evolucion en el periodo neonatal en la
UMAE Hospital HGO3 “Dr. Victor Manuel Espinosa de los Reyes Sanchez” del CMN
‘La Raza”.

Material y Métodos: Se realiz un estudio retrospectivo, descriptivo, observacional,
longitudinal de fetos con diagndstico prenatal de sindrome de ventriculo izquierdo
hipoplasico entre el 1 de enero de 2019 y el 1 de Junio 2021. Las variables
estudiadas fueron: edad gestacional al momento del diagnostico prenatal,
malformaciones cardiacas y extracardiacas asociadas y si se corroboraron en el
periodo postnatal, tipo de ventriculo izquierdo hipoplasico, los hallazgos
ecocardiograficos en el ultima evaluacion previo al nacimiento y en la primera
evaluacion postnatal, puntaje pefil cardiovascular previo al nacimiento, en caso de
muerte fetal y neonatal en que periodo de tiempo se presentd, datos del recién
nacido (sexo, peso, Capurro), numero de recién nacidos que recibieron tratamiento

con prostaglandinas al nacimiento, tipo y resultado de estudio genético prenatal y
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postnatal en caso de contar con ellos, tipo de tratamiento quirurgico si fue candidato.
Para las variables cualitativas se utiliz6 frecuencias y proporciones y para las
variables cuantitativas medias con desviaciones estandar o medianas con rangos e
intervalos intercuartiles segun su distribucién. La base de datos se elaborar6 en
Software Microsoft Excel para Mac.

Resultados: Se estudiaron 47 pacientes que reunieron los criterios de inclusion,
cuyo promedio de edad fue de 33.3 afios, indice de masa corporal de 28.12 Kg/m?,
numero de gestas, 1.06, numero de partos 0.08, numero de cesareas 0.08, numero
de abortos 0.89, inicio de vida sexual a las 19.2 afios, numero de parejas sexuales
2.7 y la ultima citologia cervical de todas las pacientes Clase Il. En el 8.6% de la
muestra estudiada se document6 endometritis crénica.

Conclusiones: La frecuencia de endometritis cronica en la muestra estudiada a
través de criterios histologicos es acorde a lo reportado en la poblacion general. Lo
que potencialmente repercute en el logro de embarazo de estas pacientes. Por lo
que es recomendable personalizar el analisis histoldgico del endometrio, dentro del
abordaje diagnostico de la infertilidad o perdida de la gestacion.

Palabras clave: Sindrome ventriculo izquierdo hipoplasico, diagnostico prenatal,
mortalidad.
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MARCO TEORICO

La cardiopatia congénita cardiaca es uno de los defectos mas comunes al
nacimiento, afecta a 1% de todos los nacimientos vivos y es una de las principales
causas de muerte pre y postnatal. Con los recientes avances médicos y manejos
quirurgicos, la poblacion superviviente de cardiopatia congénita adulta es aun
mayor("). Es causante del 20% de las muertes neonatales y un 50% de la mortalidad
infantil debido a malformaciones. La tasa de deteccién prenatal varia de acuerdo al
tipo de malformacién cardiaca, siendo la ecocardiografia capaz de detectar hasta
el 90% de las cardiopatias congénitas graves en la poblacién. La ecocardiografia
fetal representa la principal herramienta para el diagnéstico y evaluacidn detallada
del sistema cardiovascular fetal, util desde el primer trimestre de la gestacion y
hasta el término®. El sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico (SVIH) es
caracterizado por un grado variable de subdesarrollo del ventriculo izquierdo y sus
componentes, por lo que no puede soportar la circulacidn sistémica. Esta condicion
es fatal, con una mortalidad del 100%, sin intervencidn, la cual involucra un equipo
multidisciplinario para el diagnéstico y asesoramiento prenatal, especialistas en
Centro de Medicina Materno Fetal, Cuidados Intensivos neonatales y pediatricos,
Cardiologos y Cirujanos Pediatras y de por vida vigilancia por especialistas en
enfermedades cardiacas congénitas en adultos y equipos de trasplantes®®).

Epidemiologia

El sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico es una entidad rara, se trata
de un defecto cardiaco complejo, representa el 2-3% de las cardiopatias congénitas
y ocurre en 2 de cada 10.000 nacimientos vivos. A pesar de ser baja la incidencia,
la historia natural de esta condicion es tan seria que sin el tratamiento seria el
responsable del 24-40% de las muertes por enfermedad cardiaca en los neonatos
y del 90-95% de mortalidad a los 30 dias de vida®). La supervivencia a 1 afo oscila
entre el 20-60% con relativa estabilidad con 5, 10 afios y supervivencia a 15 afios
del 40%. La mortalidad mas alta para los bebés sometidos a intervencion quirurgica
suele ser con la paliacion en la etapa 1 y en el periodo entre etapas 1-2 realizadas
en el primer afio de vida®). En México se presenta una incidencia del 9.3% de las
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cardiopatias usualmente diagnosticadas, se ha reportado como el responsable del
3.6% de las muertes por defectos cardiacos congénitos en niflos menores de 1 afio
de vida‘®), diagnosticadas en la mayoria (90%) presentes entre la poblacién general,
sin factores de riesgo(”.

Definicidon

Se trata de un espectro de variantes anatomicas caracterizadas por el
subdesarrollo del lado izquierdo del corazén, incluye valvula mitral, cavidad
ventricular izquierda, tracto de salida ventriculo izquierdo, valvula aortica, aorta
ascendente, arco aértico®. El sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico es una
enfermedad ciandtica, ductus arterioso dependiente. donde la circulacién sistémica
y pulmonar se mantiene por un ventriculo derecho tnico®.
Patogénesis

Dos teorias han explicado la patogénesis. La primera teoria sugiere que el
tamano reducido de la cavidad ventricular izquierda se debe a la disminucién de
flujos a través de la valvula mitral, provocando de esta manera el subdesarrollo de
estructuras izquierdas del corazén. La segunda teoria implica la hipoplasia
ventricular izquierda como un mecanismo primario, explicaria porque existe
hipoplasia en ausencia de estenosis mitral o aortica®. Defectos anatémicos que
empeoran el prondstico son foramen oval restrictivo, tamafio del ventriculo
izquierdo, tamafo de la aorta ascendente, regurgitacion tricuspidea y disfuncion
ventricular derecho(1%-1),
El mecanismo por el que se produce el SVIH refleja la escasez de conocimientos
sobre causas genéticas. Se ha demostrado el riesgo de recurrencia de cardiopatia
coronaria entre hermanos, Riesgo Relativo (RR) 36.9 para parientes primer grado y
patrén de herencia en un 0.7-0.90. También esta altamente asociado con varios
sindromes como Turner y Jacobsen, asi como trisomia 13, 18 y 9. Los genes
relacionados con esta patologia son aquellas mutaciones heterocigotas en NKX2.5,
GJA1, NOTCH1, HAND1 y RBFOX2, mas recientemente, se ha sugerido que este
sindrome puede ser consecuencia de la combinacion de factores genéticos,

epigenéticos y ambientales(''?). 15-20% de los casos se encuentra asociado a
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malformaciones extracardiacas principalmente alteraciones gastrointestinales,

urinarias, del sistema nervioso central y musculo esquelético®.

Clasificacion

Se reconocen 3 variantes:

1. Atresia valvula adrtica con hipoplasia valvula mitral: debido a la atresia adrtica,
la aorta ascendente y arco aortico es hipoplasico y la circulacion sistémica se
lleva a través del conducto arterioso. En este caso si hay paso hacia el ventriculo
izquierdo a través de la valvula mitral, pero al no haber flujo de salida del
ventriculo izquierdo, se provocara una hipertrofia ventricular, isquemia
endomiocardica produciendo fibrosis del tejido, conocido como fibroelastosis
endocardica. Se trata de la forma mas comun de presentacion y resulta en una
asimetria de cavidades con insuficiencia de la valvula tricuspide.

2. Atresia valvula aortica con atresia valvula mitral: se trata de la forma mas
extrema de sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico y la segunda forma mas
comun en el que la cavidad ventricular es muy pequefa y la aorta ascendente y
arco aortico son extremadamente hipoplasicos. No hay flujo de salida por el
tracto de salida izquierdo, por lo que la circulacion sistémica es llevada por el
ventriculo derecho a través del conducto arterioso.

3. Estenosis valvula aodrtica con hipoplasia valvula mitral: La estenosis aortica
permite el paso a una pequefa porcion del flujo de salida del ventriculo izquierdo,
resultando en un ventriculo izquierdo, aorta ascendente, y arco aortico menos

hipoplasico. Corresponde al tipo menos frecuente. €12

Diagnéstico Prenatal:

Es posible el diagndstico prenatal desde el primer trimestre, con el tamizaje
ecografico rutinario midiendo dos flujos intraventriculares mediante Doppler color,
aunado a un aumento de translucencia nucal, flujo tricuspideo y doppler de onda A

del ducto venoso anormal®.
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Se ha demostrado que el diagndstico en la ecografia de 11-13 semanas es posible
con la deteccidon del 92.5% de los casos de sindrome de ventriculo izquierdo
hipoplasico, 22.5% tendran translucencia nucal aumentada, 37.5% regurgitacion
tricuspidea y flujo anormal Ducto venoso en un 37.5% de los casos. La combinacion
de estos 3 marcadores es capaz de detectar el 99% de los defectos cardiacos
mayores en el ultrasonido de 11-13 semanas, con un valor predictivo positivo de
2.7% y valor predictivo negativo del 99.8%(13).

La evaluacion ecocardiografica temprana, idealmente entre las 13-14 semanas de
gestacion, asegura el éxito en la visualizacion del corte de 4 camaras y los tractos
de salida derecho e izquierdo en un 90%, con una tasa de deteccion de cardiopatias
del 84.2%. La indicacion principal para esta evaluacion deberia reservarse para
pacientes con alto riesgo de enfermedad cardiaca congénita permitiendo la
posibilidad de terminacion del embarazo en el momento en el momento donde es
mas seguro para la madre, no disponible en la mayoria de los paises
Latinoamericanos, incluidos México!'®). El beneficio principal de la ecocardiografia
temprana es la capacidad de brindar tranquilidad a las parejas identificadas como
de alto riesgo!'%.

En la evaluacion estructural entre las 18-24 semanas se realizara una
ecocardiografia detallada en la que se debe incluir la visualizacion de las cuatro
camaras e identificacion de tracto de salida de grandes arterias. Los tipicos
hallazgos en el SVIH es en un clasico corte de cuatro camaras mostrando un
ventriculo derecho situado de manera normal con un ventriculo izquierdo
hipoplasico, comunmente asociado a hipoplasia de aorta ascendente, foramen oval
restrictivo, el corazon derecho y la arteria pulmonar generalmente se encuentran
con un tamafio aumentado con afeccion directa valvula tricuspidea, al tratarse de
una enfermedad progresiva, las lesiones se hacen mas evidentes hacia el tercer
trimestre de la gestacion®®).

Multiples factores de riesgo se han propuesto para la muerte neonatal o transplante
de corazoén, estos incluyen, entre otros, el subtipo anatomico, tamafio del ventriculo
izquierdo, tamafo de la aorta ascendente, disfuncion ventricular derecho y
regurgitacion tricuspidea. Muchos de estos factores son diagnosticados por
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ecografia, habitualmente en la practica clinica para la evaluacion inicial y el
seguimiento('?).

La tasa de deteccion de esta patologia varia del 39-75%, siendo del 97% en el
contexto de un programa de deteccion a nivel nacional. El diagndstico prenatal tiene
dos funciones: consejeria correcta a los padres, pronostico y opciones terapéuticas
incluyendo la necesidad de requerir trasplante cardiaco en cualquier momento de la
vida del recién nacido, también permite planear el manejo postnatal, asegurando el
nacimiento en un centro que cuente con especialistas en cirugia cardiaca y unidad

de cuidados intensivos('®).

Seguimiento Ecocardiografico

En los recién nacidos con SVIH, el gasto cardiaco depende del ventriculo
derecho (VD), por lo que una disfuncion prenatal es un importante factor de riesgo,
afectando directamente en la supervivencia del recién nacido. Brooks y colegas
demostraron la deformacion del eje axial del VD y su progresion a una forma esférica
indican que el remodelado ocurre prenatalmente. La relacién E/é utilizada en la
ecocardiografia de adultos para registrar las presiones de llenado ventricular resulta
en valores elevados en el grupo de fetos con SVIH. Se trata de una relacién entre
la velocidad del flujo sanguineo durante el llenado pasivo diastélico temprano del
VD (E) y la relajaciéon miocardica diastolica temprana en la region de la pared
ventricular del VD (é). Cuanto mayor sea la relacion E/é, mayor es la velocidad del
flujo sanguineo en relacion al movimiento del miocardio, que a su vez indica un
aumento del gradiente de presion auricular y la capacidad reducida de relajacion o
distensibilidad del miocardio. Esto es un signo del remodelado del VD en el SVHI lo
que conduce a una adaptacién de la funcion del miocardio a las condiciones del

ventriculo izquierdo”.

El conocimiento del tamafio de las dimensiones cardiacas desde la etapa dentro del
utero es una parte importante de la evaluacién de un feto con cardiopatia congénita,
estableciendo que la mayoria pueden progresar prenatalmente. Por lo tanto, es

importante determinar si una estructura cardiaca mantiene su crecimiento en
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relacién con el crecimiento somatico. El calculo de los Z-score permiten evaluar
hasta 17 estructuras cardiacas en la vida fetal a partir del conocimiento de la longitud
femoral, diametro biparietal o edad gestacional mediante ecocardiografia trans
abdominal. A continuacion se presentan las proyecciones ecocardiograficas fetales

a partir de las cuales se miden las estructuras y dimensiones cardiacas('®.

(a) (b)

(c) (d)

RP/ Duct

(a) Vista de eje largo del ventriculo izquierdo que muestra la valvula aortica (1) y la
aorta ascendente (2). (b) Vista del arco adrtico que muestra la valvula aértica (1), la
aorta ascendente (2), la aorta descendente (3) y la vena cava inferior (4). (c) Vista
de eje corto, que muestra la valvula pulmonar (1), arteria pulmonar principal (2),
rama pulmonar derecha (3) e izquierda (4). (d) Vista oblicua de eje corto, que
muestra el tronco pulmonar y el conducto arterial (5). (e) Vista de cuatro camaras,
que muestra la valvula tricuspide (1), dimensidn telediastélica del ventriculo derecho
(2), longitud de entrada del ventriculo derecho (3), area del ventriculo derecho (linea
discontinua) (4), valvula mitral (5), dimension telediastolica del ventriculo izquierdo
(6), longitud de entrada del ventriculo izquierdo (7) y area del ventriculo izquierdo
(linea de puntos) (8). Ao, aorta; Desc Ao, aorta descendente; IVC, vena cava
inferior; LA, auricula izquierda; LPA, arteria pulmonar izquierda; LV, ventriculo
izquierdo; MPA, arteria pulmonar principal; RA, auricula derecha; RPA, arteria
pulmonar derecha; RV, ventriculo derecho('®).
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Evaluacion de la funcion cardiaca (Perfil cardiovascular):

La historia natural del deterioro cardiovascular fetal se muestra inicialmente
con disfuncion diastodlica principalmente izquierdo, progresando en cambios
sistélicos, al comprometerse la funcion sistélico-diastdlico se inicia el compromiso
del gasto cardiaco, alteracion de la frecuencia cardiaca fetal, pérdida de la relacion
cardiotoracica, posterior aparicion de hidrops y derrame, se pierden los mecanismos
de compensacion, isquemia, infarto y obito. El método mas conocido y empleado
para evaluar la funcion cardiaca es el score cardiovascular de James Huhta('®).

El perfil normal se determina con un puntaje de 10 puntos decreciendo ante la
presencia de: a) derrame pleural/pericardico o hidropesia; b) anormalidades del flujo
Doppler del ductus venoso y/o hepatica; c) biometria cardiaca (alteraciones del
tamafo del corazon); d) disfuncion biventricular (con/sin regurgitacion valvular

auriculoventricular) y e) disturbio diastélico en flujometria Doppler de la arteria

umbilical@9).
Perfil Normal (10 puntos) =1 punto -2 puntos
Espacio extravascular Normal (2 puntos) Derrame pericérdico, Edema generalizado
pleural y/o ascitis
Doppler venoso
Vena umbilical (VU) — _
Ductus venoso (DV) VU vu m
ansa A8 ©
pulsatil
DV DV
(2 puntos)
Tamario cardiaco >0,20 - <0,35 0,35-0,50 <0,20->0,50
Areas corazén/térax (2 puntos)
Funcién cardiaca 1. Valvulas tricospide y 1. Regurgitacién 1. Regurgitacién
mitral normales tricospide holosistélica tricOspide
2. FAVI o FAVD >0,28 | 2. FAVU o FAVD <0,28 2. Dp/dt < 400
H
3. Llenado AV bifésico mmHg/sg
3. lenado AV
(2 puntos) monofésico
Doppler arterial M‘
Arteria umbilical (AU) “ ‘_._4‘
AU AU AU
(2 puntos) Ausencia flujo Flujo diastélico reverso
diastélico

Tratamiento intrautero

La valvuloplastia aortica y la atrioseptostomia intra utero pretende detener el

desarrollo de la historia natural de esta cardiopatia en el que, 1) el ventriculo
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afectado por una obstruccion al flujo de salida evolucionara a hipoplasia impidiendo
una circulacion biventricular postnatal, 2) el aumento en el ventriculo derecho
provocara una incompetencia de la valvula tricuspide culminando en un fallo
cardiaco e hidrops, 3) el cierre prematuro del foramen oval provocando hipertension
pulmonar e hipoxia en el periodo neonatal.

Se trata de un procedimiento que pretende normalizar los flujos a través de las
valvulas semilunares supone una disminucidn de la presion intraventricular,
favoreciendo asi el crecimiento y funcion del ventriculo, deteniendo la aparicion de
lesiones secundarios en otros o6rganos, desarrollo de hidrops, si con este
procedimiento se consigue una circulacion bi ventricular, se lograra mejorar la
calidad de vida del paciente, mejorando la situacion funcional, mejor sera el
desarrollo cognitivo. Tres son las anomalias cardiacas que reunen estas
caracteristicas: Estenosis aortica critica (EAC), Estenosis pulmonar critica/atresia
pulmonar membranosa con septo interventricular integro (EPC/AP-SI). Foramen
oval restrictivo en el contexto de un sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico
(FOR-SVIH). Las complicaciones mas frecuentemente asociadas al procedimiento
son la bradicardia (16-37%), el hemopericardio (12-14%), la trombosis
intraventricular (15-20%) y la muerte fetal (12-20%).

Consiste en la insercion de la aguja hasta el corazon fetal controlado por ecografia
a través del apex del ventriculo izquierdo en un corte de 4 camaras dirigiendo la
aguja hacia la valvula aortica, se considera éxito técnico cuando la valvula es
atravesado, el balon es inflado con evidencia de aumento del flujo anterégrado oy/o
aparicion de regurgitacion valvular. para la atrioseptostomia el éxito técnico es
definido con la aparicion de flujo a través del nuevo defecto creado en el septo
interauricular, preferiblemente mas de 3 mm®").

En el 2015 se establecio la primera Unidad de Cardiologia Fetal en México en el
Hospital de Especialidades del Nifio y La Mujer en Querétaro, especializandose en
el diagndstico de enfermedades cardiacas congénitas, ecocardiografia fetal
avanzada, terapia para arritmias fetales y cirugia fetal cardiaca (valvuloplastia
aortica y pulmonar). La tasa de éxito que reportan de valvuloplastia aédrtica fetal es
del 80% con una tasa de mortalidad del 30% atribuidos al procedimiento. la tasa de
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nacidos vivos posterior a la cirugia es del 67% logrando una circulacion biventricular

en el 44% de los casos(??).

Cirugia Post natal

En 1952, Lev describié primero un corazén izquierdo hipoplasico con el
subdesarrollo de las cavidades del corazon izquierdo con una aorta ascendente y
arco aortico pequefio. En 1958 Noonan y Nadas describieron la combinacion con
atresia adrtica y mitral. Los neonatos con esta condicidn sobrevivieron el tiempo que
el conducto arterioso se mantuvo permeable y si se cerraba, el flujo sanguineo
sistémico se comprometia rapidamente e iniciaba el deterioro clinico. En 1979
Yabek y Mann describieron el uso de prostaglandina E1 para mantener
permeabilidad ductal, sin embargo los esfuerzos se dirigieron a descubrir una
estrategia quirurgica. En 1970 Cayler y col., comunicaron su abordaje en un recién
nacido con corazoén izquierdo hipoplasico, la aorta ascendente se anastomosa con
la arteria pulmonar derecha y se bandearon las arterias pulmonares para limitar el
flujo sanguineo pulmonar el cual sobrevivid hasta los 7 meses.
En 1977 Doty y Knott describieron su cirugia en 5 neonatos en donde la arteria
pulmonar principal fue seccionada y conectada al arco adrtico a través de un
conducto, y la arteria pulmonar distal anastomosada a la auricula derecha para
permitir un flujo pulmonar pasivo. Los cinco bebés murieron como resultado de una
funcién ventricular derecha inadecuada o flujo sanguineo coronario comprometido.
(4). No se documentd ningun procedimiento paliativo hasta que William |. Noorwood
y colegas conectan la arteria pulmonar y la aorta en el Boston Children 's Hospital
en 1983. Esta cirugia resulté en la utilizacion del ventriculo derecho como principal
cavidad impulsora de la circulacion sistémica. A lo largo del tiempo se han
introducido modificaciones a la técnica y el manejo aumentando la supervivencia(?3).
La gravedad y cuadro clinico debe evaluarse de forma individualizada para poder
determinar la via quirurgica correctiva: los pacientes con sindrome de ventriculo
izquierdo hipoplasico grave se corregiran quirurgicamente en una fisiologia de un
solo ventriculo, mientras que las formas mas leves pueden someterse a una

reparacion bi ventricular (24). Si se logra una circulacion bi ventricular al nacimiento,
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con una funcién ventricular izquierda preservada, generalmente estos pacientes
seran sometidos a valvuloplastias, requiriendo en ocasiones la colocacion de un
stent en el arco adrticol??).

El manejo etapificado de la operacién de Norwood es la cirugia mas comun para el
manejo univentricular de estos neonatos, identificados como alto riesgo de
mortalidad a los pacientes con bajo peso, prematuros, edad, asociacion con
sindromes genéticos y anormalidades extracardiacas(®).

e FEtapa 1: Procedimiento de Norwood: Se realiza durante la primera semana
de vida. Consiste en ligar la arteria pulmonar principal y se anastomosa a la
aorta hipoplasica conectando el ventriculo derecho a la circulacion sistémica.
La circulacién pulmonar se establece con una derivacion Blalock-Taussig
comunicando la circulacidn sistémica-arteria pulmonar permitiendo la
perfusion de los pulmones. El conducto arterioso se liga y se utiliza una
septostomia auricular para permitir el flujo venoso pulmonar llegue al
ventriculo derecho

e FEtapa 2: Derivacion de Glenn: se realiza aproximadamente a los 6 meses de
vida. se reemplaza el shunt Blalock-Taussig con una anastomosis termino
termino lateral a la arteria pulmonar derecha, también llamada derivacion de
Glenn

e FEtapa 3: Procedimiento de Fontan: Ocurre en la etapa preescolar, entre los
3y 4 afos de edad. Esta cirugia permite derivar toda la sangre desoxigenada
sistémica a las arterias pulmonares a través de un tunel lateral intraauricular
dirigiendo el flujo de la vena cava inferior a la vena cava superior
anastomosandose en la arteria pulmonar derecha, en ocasiones se realiza
una fenestracion hacia auricula para aliviar la presion elevada en el tunel

lateral en el periodo del postoperatorio temprano(?4).

Manejo Hibrido
El manejo hibrido propuesto por Gibss et al., en 1992, es una cirugia
reservada para pacientes mas vulnerables, con bajo peso al nacer, con foramen

oval restrictivo o en estado de shock. se trata de la colocacion de un stent en el
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ducto arterioso con cerclaje de las ramas pulmonares bilateral y consigue los
mismos objetivos que la cirugia de Norwood: la colocacion del stent ductal establece
el flujo sistémico mientras que el cerclaje bilateral restringe el flujo pulmonar
disminuyendo el robo coronario, de esta manera la perfusion cerebral y coronaria

se asegura mediante el flujo retrégrado del arco adrtico(?3).

Trasplante cardiaco

Debido a los tiempos de espera para el trasplante cardiaco ortotépico y a la
mejora progresiva de las estrategias de paliacion en etapas, actualmente se ofrece
raramente como tratamiento de primera linea. Es una opcion ofrecida a pacientes
que no pueden progresar en la paliacion por etapas o que desarrollan
complicaciones asociadas a la circulacion de Fontan. La mortalidad de pacientes en
lista de espera es del 39% y del 33% tras el trasplante cardiaco®@.

Prondstico al nacimiento

La tasa de supervivencia es del 50-90% para la primera etapa de paliacion
quirurgica, una supervivencia a 5 afos del 40-65% y una supervivencia del 40% a
los 10 afios cuando se completan todos los procedimientos. El manejo intrautero
representa un riesgo de muerte del 10-20%@"). El sindrome de ventriculo izquierdo
hipoplasico tiene un 95% de riesgo de muerte perinatal en paises con un manejo
posnatal suboptimo como México, con poca o ninguna experiencia con paliacion

quirdrgica en la mayoria de los centros terciarios(??).
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JUSTIFICACION

El sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico es un conjunto de
malformaciones caracterizadas por la disfuncion del corazon izquierdo con diversos
grados de insuficiencia y con una diversidad clinica amplia, representa el 2-3% de
las malformaciones cardiacas congénitas con criterios ecocardiograficos
especificos para su deteccion. El diagndstico y evaluacion prenatal influye
directamente en la morbilidad y mortalidad neonatal, permitiendo de esta manera
planear el nacimiento en una unidad que cuenta con Unidad de Cuidados Intensivos
Neonatales y un equipo multidisciplinario. Esta cardiopatia representa una de las
cardiopatias de peor prondstico, con una alta tasa de mortalidad, incluso en otros
paises existe la posibilidad de terminacién del embarazo, no disponible en México.

Conocemos la experiencia actual en otros paises, donde la supervivencia es del 65-
90% posterior a algun procedimiento quirurgico al nacimiento, sin embargo; no
existe estadistica en esta unidad donde se reporte la experiencia en el diagndstico
prenatal en fetos con diagnostico de sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico,
considerando ademas que desde el periodo de tiempo a estudiar se cuenta con
personal con entrenamiento en deteccion y valoracion de cardiopatias desde el
periodo fetal, asi como tambien equipos de ultrasonido con mayor resolucion para
la valoracion de estos fetos. Todo lo anterior con el fin de mejorar el manejo, de ser
factible y al otorgar la asesoria a los padres de fetos afectos, dar numeros reales
de nuestra situacioén en el Hospital.
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PLANTEAMIENTO DEL PROBLEMA

El sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico es poco frecuente con una
amplia gama de manifestaciones clinicas y ecograficas. La incidencia es de 1 caso
por cada 10.000 nacimientos vivos y es responsable del 25-40% de todas las
muertes cardiacas neonatales en general, con una mortalidad cercana al 100% en
las primeras semanas de vida cuando no se realiza un manejo. El diagndstico
prenatal es posible, factible, reproducible y representa la mejor forma de abordar el
nacimiento, el cual requiere del manejo con un equipo multidisciplinario, Pediatria,
Neonatologia, Cardiologia Pediatrica y Cirugia Pediatrica. No existen datos
estadisticos en estaunidad donde se reporte la experiencia en el diagndstico
prenatal en fetos con diagnostico de sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico
asi como la evolucion clinica en el periodo postnatal, por o que se plantea la

siguiente pregunta de investigacion:

¢, Cual es la experiencia en el diagnostico prenatal en fetos con sindrome de
ventriculo izquierdo hipoplasico y su evolucién en el periodo neonatal en la UMAE
Hospital HGO3 “Dr. Victor Manuel Espinosa de los Reyes Sanchez” del CMN “La
Raza” en el periodo entre 1 de enero de 2019y el 1 de Junio 20217
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OBJETIVO GENERAL

1.

Describir la experiencia en el diagndstico prenatal en fetos con sindrome de
ventriculo izquierdo hipoplasico y su evolucion en el periodo neonatal en la
UMAE Hospital HGO3 “Dr. Victor Manuel Espinosa de los Reyes Sanchez” del
CMN “La Raza” en el periodo entre 1 de enero de 2019 y el 1 de Junio 2021.

OBJETIVOS ESPECIFICOS

En los fetos con diagnostico prenatal de sindrome de ventriculo izquierdo

hipoplasico describir:

1.
2.

Edad gestacional al momento del diagnostico.

Anomalia cardiaca y extra cardiaca asociada y si se corroboraron en el periodo
neonatal.

Tipo de sindrome de sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico que se
presenta con mas frecuencia (Atresia adrtica/estenosis mitral, Atresia
aortica/atresia mitral, Estenosis adrtica/estenosis mitral)

Hallazgos en la ecocardiografia prenatal y postnatal (medidas en milimetro, Z-
score de valvula adrtica, Valvula pulmonar, Aorta ascendente, Arteria pulmonar,
Valvula tricuspide, Valvula mitral, Diametro diastolico ventriculo derecho,
Diametro de entrada ventriculo derecho, Diametro diastolico ventriculo
izquierdo, Diametro entrada ventriculo izquierdo, Aorta descendente, vena cava
inferior, Istmo adrtico, Ductus arterioso, Foramen oval restrictivo, Regurgitacion
tricuspidea)

Puntuacion en el perfil cardiovascular previo al nacimiento (Presencia de

hidrops, Doppler venoso, tamafio cardiaco, funcion cardiaca, Doppler arterial)

6. Muerte fetal y a que edad gestacional sucedio.

7. Datos del recién nacido al momento del nacimiento (sexo, peso, Capurro)

8. Numero de recién nacidos que recibieron tratamiento con prostaglandinas al

nacimiento
Tipo y resultados de estudios genéticos prenatales y postnatales en caso de

contar con ellos
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10.Tipo de cirugia que se realizd, en caso de haber sido candidato (Septostomia
atria, hibrido, Norwood, variante SANO, fistula sistémico pulmonar)

11.Muerte neonatal (7,14,21, 28 dias) o sobrevivencia del neonato.

HIPOTESIS
Por tratarse de un estudio retrospectivo, descriptivo, observacional. No se requiere

una hipotesis de trabajo.
MATERIAL Y METODOS

Diseio del estudio
e Por el control de la maniobra experimental por el investigador: Observacional
e Por el uso de la informacion obtenida: Descriptivo
e Por la captacion de la informacion: Retrospectivo.

e Por la medicion del fendbmeno en el tiempo: Longitudinal.

Universo de trabajo

Se incluydé a todos los expedientes de los recién nacidos en este hospital con
diagndstico  prenatal de sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico, cuyo
seguimiento durante la gestacion haya sido en este hospital y cuente con valoracion
con ecocardiografia fetal y evaluacion del perfil cardiovascular previo a su
nacimiento por médicos del Servicio de Medicina Materno fetal. Asi como el
seguimiento del recién nacido hasta su egreso o defuncion en este centro
hospitalario, en el caso de egreso a otro servicio de pediatria que se cuente con los
datos clinicos de su evolucion. Los datos del recién nacido solo se tomaron en
cuenta hasta el mes de vida, independientemente de su evolucion clinica o
desenlace. (Datos obtenidos por la Dra. Gayoso del Servicio de Cardio Pediatria del
Hospital General del CMN “La Raza”).

Lugar de realizacién del estudio
El estudio se llevé a cabo en la UMAE Hospital HGO3 “Dr. Victor Manuel Espinosa
de los Reyes Sanchez” del CMN “La Raza”, en la Unidad de Evaluacién Fetal del
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servicio de Medicina Materno Fetal y en los servicios de Pediatria del Hospital
General La Raza.

Periodo de muestra
Todos los expedientes de recién nacidos que contaron con los criterios establecidos,
de forma consecutiva del periodo del 01 de Enero de 2019 al 01 de Junio de 2021

Tamano de la Muestra:
Se reclutaron todos los casos de forma consecutiva diagnosticados en la Unidad de
Evaluacion Fetal.

CRITERIOS DE SELECCION

Criterios de inclusién:

e Expedientes clinicos de pacientes con fetos y recién nacidos que se
haya realizado diagndstico prenatal de sindrome de ventriculo
izquierdo hipoplasico derechohabientes del IMSS que hayan llevado
control prenatal y hasta el nacimiento en este hospital.

e Expedientes clinicos del embarazo y que se cuente con el
expediente clinico del neonato, tanto en el HGO3 y en su caso en el
HG La Raza.

e Expedientes clinicos que cuenten con evaluacion ecocardiografica
prenatal en la Unidad de Evaluacion Fetal y postnatal en los servicios
de Cardiologia Pediatrica.

Criterios de exclusion:

e Expedientes clinicos con reportes de ultrasonidos incompletos o datos

incompletos
Criterios de eliminacién:

e Ninguno
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FORMA DE SELECCION DE PACIENTES
Se incluy6 a todos los pacientes que cumplan los criterios de seleccion en el periodo

de tiempo referido

DESCRIPCION GENERAL DEL ESTUDIO

1.

La Dra. Alejandra Marquez Davila y la Dra. Mariana Utrilla Oropeza realizaron
una revision de la bibliografia y el marco teorico.

La Dra. Zarela Chinolla Arellano, la Dra. Araceli Noemi Gayosso Dominguez
y la Dra. Mariana Utrilla Oropeza elaboraron la metodologia del protocolo de
investigacion, posterior a la aceptacion:

La Dra. Alejandra Marquez Davila y la Dra. Mariana Utrilla Oropeza realizaron
una busqueda del censo de defectos fetales, identificando a los pacientes
con sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico diagnosticados en la
Unidad de Evaluacién Fetal en el periodo de tiempo establecido con
evaluacion ecocardiografica y con evaluacion perfil cardiovascular previo a
su nacimiento.

La Dra. Alejandra Marquez Davila, la Dra. Mariana Utrilla Oropeza realizaron
el llenado de la hoja de recoleccion de datos de hallazgos prenatales y su
funcién cardiovascular previo al nacimiento.

La Dra. Araceli Noemi Gayosso Dominguez, Jefa de servicio de Cardio
Pediatria y la Dra. Mariana Utrilla Oropeza revisaron los expedientes en la
Unidad de Cardiologia Pediatrica para el llenado de la hoja de recoleccién de
datos del recién nacido, solo se tomaron en cuenta los datos hasta el mes de
vida, independientemente de su evolucion clinica o desenlace.

La Dra. Zarela Chinolla Arellano, la Dra. Alejandra Marquez Davila, Dra.
Araceli Noemi Gayosso Dominguez y la Dra. Mariana Utrilla Oropeza
recolectaron los datos y los vaciaron en una base de datos en el programa
SPSS, se codificaron y se procesaron para la obtencion de resultados.

La Dra. Zarela Chinolla Arellano, la Dra. Alejandra Marquez Davila, Dra.
Araceli Noemi Gayosso Dominguez y la Dra. Mariana Utrilla Oropeza

realizaron graficos y cuadros para una mejor interpretacion de los resultados.
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8. La Dra. Zarela Chinolla Arellano, la Dra. Alejandra Marquez Davila, Dra.

Araceli Noemi Gayosso Dominguez y la Dra. Mariana Utrilla Oropeza

redactaron un trabajo final para la elaboracion de la tesis y posterior

publicacion.

ANALISIS ESTADISTICO

Se uso en las variables cualitativas frecuencias y proporciones y para las variables

cuantitativas medias con desviaciones estandar o medianas con rangos e intervalos

intercuartiles segun su distribucidn. La base de datos se elaborara en Software

Microsoft Excel para Mac.

DEFINICION DE LAS VARIABLES

Variables de interes

menstruales
regulares, sin
uso de
anticonceptivos
hormonales;
con fecha de
ultima menstru
acion confiable,
hasta el
nacimiento o
hasta el evento
gestacional en
estudio. Se
expresa en
semanas y dias
completos®@®).

Variable Definicion Definicion Tipo de Unidades de medicién
Conceptual Operacional variable/ o posibles valores
Escala de
medicién
Edad Periodo Se tomara como Cualitativa 1. 10-14 SDG
gestacional al transcurrido edad gestacional al ordinal 2. 15-20 SDG
diagnéstico desde el primer | diagnéstico al 3. 21-25SDG
dia de la dltima | registrado como tal 4. 26-30 SDG
menstruacion en el primer reporte 5. 31-35SDG
normal en una | de ecocardiografia 6. >36 SDG
mujer con fetal reportado en el
ciclos expediente clinico.
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Malformaciones | Diagndstico de | Se tomara como Cualitativa 1. Si
cardiacas otra alteracion malformacion Nominal 2. No
asociadas estructural en cardiaca asociada al
corazon(@), registrado como tal
en el expediente
clinico diagnosticada
por ultrasonido previo
al nacimiento
Malformaciones | Diagndstico de | Se tomara como Cualitativa 1. Si
extra cardiacas | otra alteracion malformacion extra Nominal 2. No
asociadas estructural cardiaca asociada al
fuera del registrado como tal
corazén o en el expediente
antes del clinico diagnosticada
nacimiento®. por ultrasonido previo
al nacimiento
Tipo ventriculo Espectro de Tipo de ventriculo Cualitativa 1. Atresia
izquierdo esta izquierdo registrado Nominal aortica/estenosis
hipoplasico malformacion como tal en el mitral
cardiaca expediente clinico al 2. Atresia
asociado al momento del aortica/atresia mitral
estado de las diagndstico 3. Estenosis

valvulas mitral
y aodrtica ©),

mitral/estenosis
aortica

Mediciones ecocardiografia

prenatal previo al nacimiento y primera evaluacion postnatal

Valvula aértica Medida valvula | Medicién con mm los | Cualitativa 1. -25-34
aodrtica en corte | cuales seran ordinal 2. -35-44
de eje largo del | convertidos a Z- 3. -45-54
ventriculo score, segun las 4. -55-64
izquierdo('®), tablas de Cardio-Z en 5. 6.5-7.4

relacion a la edad 6. -7.50 mas
gestacional ),

Valvula Medida valvula | Medicién con mm los | Cualitativa 1. -25-34

pulmonar pulmonar en cuales seran ordinal 2. -35-44
corte de tracto convertidos a Z- 3. 45-54
de salida score, segun las 4. -55-64
arteria tablas de Cardio-Z en 5. 65-74
pulmonar relacion a la edad 6. -7.50mas
posterior al gestacional ®),
anillo valvular
durante
sistole('®),

Aorta Medida arteria Medicién con mm los | Cualitativa 1. -25-34

ascendente aorta cuales seran ordinal 2. -35-44
ascendente convertidos a Z- 3. 45-54
posterior al score, segun las 4. -55-64
anillo valvular tablas de Cardio-Z en 5. 65-74
durante relacion a la edad 6. -7.50mas
sistole!"®). gestacional ),

Arteria Medida arteria Medicién con mm los | Cualitativa 1. -25-34

pulmonar pulmonar cuales seran ordinal 2. -35-44
ascendente convertidos a Z- 3. 45-54
posterior a score, segun las 4. -55-64
valvula tablas de Cardio-Z en 5. 65-74
pulmonar('®), 6. -7.50mas
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relacion a la edad
gestacional ®),

Valvula Diametro Medicién con mm los | Cualitativa 1. -25-34
tricispide valvula cuales seran ordinal 2. -35-44
tricuspide en convertidos a Z- 3. -45-54
vista de cuatro | score, segun las 4. -55-64
camaras''®). tablas de Cardio-Z en 5. -6.5-7.4
relacion a la edad 6. -7.50mas
gestacional ),
Valvula mitral Diametro Medicién con mm los | Cualitativa 1. -25-34
valvula mitral cuales seran ordinal 2. 3544
en vista de convertidos a Z- 3. 45-54
cuatro score, segun las 4. -55-64
camaras('®). tablas de Cardio-Z en 5. -6.5-7.4
relacion a la edad 6. -7.50mas
gestacional ),
Diametro Medida de la Medicién con mm los | Cualitativa 1. -25-34
diastdlico del longitud de cuales seran ordinal 2. -35-44
ventriculo entrada del convertidos a Z- 3. 45-54
derecho ventriculo score, segun las 4. -55-64
derecho del tablas de Cardio-Z en 5. 65-74
anillo valvular relacion a la edad 6. -7.50mas
al endocardio gestacional ®),
en el apice!'®),
Diametro de Medida de la Medicién con mm los | Cualitativa 1. -25-34
entrada del longitud de cuales seran ordinal 2. -35-44
ventriculo entrada del convertidos a Z- 3. 45-54
derecho ventriculo score, segun las 4. -55-64
derecho!'®). tablas de Cardio-Z en 5. -6.5-7.4
relacion a la edad 6. -7.50mas
gestacional ),
Diametro Medida de la Medicién con mm los | Cualitativa 1. -25-34
diastdlico del longitud de cuales seran ordinal 2. -35-44
ventriculo entrada del convertidos a Z- 3. 45-54
izquierdo ventriculo score, segun las 4. -55-64
izquierdo del tablas de Cardio-Z en 5. 65-74
anillo valvular relacion a la edad 6. -7.50mas
al endocardio gestacional ®),
en el apice!'®),
Diametro de Medida de la Medicién con mm los | Cualitativa 1. -25-34
entrada del longitud de cuales seran ordinal 2. -35-44
ventriculo entrada del convertidos a Z- 3. 45-54
izquierdo ventriculo score, segun las 4. -55-64
izquierdo('®), tablas de Cardio-Z en 5. -6.5-7.4
relacion a la edad 6. -7.50mas
gestacional ),
Aorta Diametro aorta | Medicién con mm los | Cualitativa 1. -25-34
descendente descendente cuales seran ordinal 2. -35-44
en corte de convertidos a Z- 3. 45-54
arco aortico'®. | score, segun las 4. -55-64
tablas de Cardio-Z en 5. 6.5-74
relacion a la edad 6. -7.50mas

gestacional ),
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Vena cava Diametro vena Medicién con mm los | Cualitativa 1. -25-34
inferior cava inferior en | cuales seran ordinal 2. -35-44
corte de arco convertidos a Z- 3. -45-54
aortico"®). score, segun las 4. -55-64
tablas de Cardio-Z en 5. -65-74
relacion a la edad 6. -7.5o0mas
gestacional ),
Istmo aodrtico Diametro del Medicién con mm los | Cualitativa 1. -25-34
istmo adrtico cuales seran ordinal 2. -35-44
inmediatament | convertidos a Z- 3. -45-54
e proximal ala | score, segun las 4. -55-64
insercion del tablas de Cardio-Z en 5. 65-74
conducto relacion a la edad 6. -7.5o0mas
arterial en corte | gestacional 9.
tres vasos
traquea (9.
Ductus arterioso | Diametro del Medicién con mm los | Cualitativa 1. -25-34
istmo aortico a cuales seran ordinal 2. -35-44
medio camino convertidos a Z- 3. -45-54
entre la salida score, segun las 4. -55-64
de la arteria tablas de Cardio-Z en 5. 65-74
pulmonary la relacion a la edad 6. -7.50mas
entrada de gestacional ®),
aorta
descendente
en corte de eje
corto grandes
arterias('®).
Foramen oval Diametro Se tomara como Cualitativa 1. Si
restrictivo foramen oval foramen oval Nominal 2. No
menor a 2 mm restrictivo al
con velocidad registrado como tal
al Doppler en el expediente
>120 cm/sg®@®). | clinico
Regurgitacién Regurgitacién Se tomara como Cualitativa 1. Si
tricuspidea no holosistdlica | regurgitacion Nominal 2. No
que dura al tricuspidea al
menor 70 registrado como tal
cm/sg®@"), en el expediente
clinico
Perfil cardio Evaluacion de Puntuacion Cualitativa 1. 0-2
vascular la funcién semicuantitativa del ordinal 2. 34
cardiaca bienestar cardiaco 3. 56
mediante el fetal utilizando 4, 7-8
score marcadores 5. 910
cardiovascular | ecograficos que se
de James han correlacionado
Huhta(9). con un resultado fetal
deficiente @7
Hidrops Acumulacion Acumulacion de Cualitativa 1. Ausente
de liquido en el | liquido en el espacio Ordinal 2. Ascitis o derrame
espacio extravascular en mas pericardico o pleural
extravascular de dos espacios 3. Edema de piel

en mas de dos

segun el perfil

32




compartimento

cardiovascular de

s fetales ") Huhta
Doppler venoso | Caracteristicas | Relacion del flujo Cualitativa 1. Vena umbilical no
del flujo Doppler de la vena Ordinal pulsatil/ Ducto
Doppler en umbilical pulsatil/no venoso normal
ducto venoso pulsatil y/o ducto 2. Vena umbilical no
y/o vena venoso normal o pulsatil/ Ducto
umbilical. reverso segun el VEeNoso reverso
perfil cardiovascular 3. Vena umbilical
de Huhta pulsatil
Tamanio Dimension Relacién del indice Cuantitativa 1. 0.2-0.35
cardiaco entre el area cardiaco entre el ordinal 2. 0.36-0.5
cardiaca y el indice toracico segun 3. >0.50<0.2
area toracica el perfil
@, cardiovascular de
Huhta
Funcion Evaluacion Disfuncion Cualitativa 1. Vélvula tricuspide y
cardiaca indirecta por el | biventricular con/sin Ordinal mitral normales,
acortamiento y | regurgitacion valvular llenado diastélico
engrosamiento | auriculoventricular bifasico, fraccién de
global de las segun el perfil acortamiento VD/VI
paredes de los | cardiovascular de >0.28
ventriculos por | Huhta 2. Regurgitacion
la funcion de tricuspide holo
las vélvas sistolica o fraccion
auriculoventricu de acortamiento
lares y VD/VI <0.28
semilunar”), 3. Regurgitacion mitral
holo sistdlica o
llenado monofasico
ventricular
Doppler arterial | Indicador Alteracion diastélica Cualitativa 1. Forma de onda
indirecto de las | en el flujo Doppler de | Ordinal normal con flujo
impedancias la arteria umbilical diastdlico presente
vasculares, segun el perfil 2. Flujo diastdlico
signo no cardiovascular de ausente
invasivo de Huhta 3. Flujo diastdlico
redistribucion reverso
del flujo®”.
Muerte fetal Pérdida de la Se tomara como Cualitativa 1. Si
vida de un muerte fetal al Nominal 2. No

producto de la
gestacion antes
de la expulsién
0 extraccion
completa del
cuerpo de su
madre,
independiente
mente de la
duracién

del embarazo
(28)

registrado como tal
en el expediente
clinico
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Sexo Caracteristicas | Sexo registrado como | Cualitativa 1. Masculino
biologicas, tal en el expediente nominal 2. Femenino
fisicas, clinico. 3. Indeterminado
fisiologicas y
anatémicas
que definen al
hombre y
mujer®).

Peso fetal al Peso en Peso en gramos al Cuantitativa Peso total en gramos

nacimiento gramos del nacimiento registrado | continua
recién nacido como tal en el
después del certificado de
nacimiento(?®), nacimiento en el

expediente clinico.

Capurro Valoracion de Edad gestacional al Cuantitativa 1. <26 SDG
edad nacimiento por ordinal 2. 26-30 SDG
gestacional y Capurro al registrado 3. 31-34 SDG
maduracion como tal en el 4. 35-39 SDG
neurolégica®®. | certificado de 5. >40 SDG

nacimiento en el
expediente clinico .

Tratamiento Sustancia Uso de Cualitativa 1. Si

prostaglandina exbégena prostaglandinas como | Nominal 2. No
utilizada para tratamiento al
mantener registrado como tal
conducto en el expediente
arterioso clinico.
permeable?),

Estudio Estudio que Se tomara como tal al | Cualitativa 1. Si

genético detecta registradol en el Nominal 2. No
genotipos expediente clinico.
relacionados a
enfermedades,
mutaciones,
fenotipos o
cariotipos con
fines clinicos.

(31)_

Cirugia Tratamiento Se tomara como tal al | Cualitativa 1. Septostomia atrial
disefiado como | registrado en la nota nominal 2. Tratamiento hibrido
paliacion post operatoria en el 3. Cirugia Norwood
quirargica®. expediente clinico 4. Variante SANO

5. Fistula sistémico
pulmonar
6. Ninguno

Muerte neonatal | Defuncién de Se tomara como Cualitativa 1.7 dias
un recién muerte neonatal al ordinal 2. 14 dias
nacido vivo registrado como tal 3. 28 dias
desde su en el expediente 4. No
nacimiento clinico
hasta
cumplidos los
28 dias
después del
mismo®®).,
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ASPECTOS ETICOS

(a) De acuerdo al Reglamento de la Ley General de Salud en Materia de
Investigacion el riesgo de esta investigacion es considerado como sin riesgo y se
realizé en una poblacion vulnerable como lo es la mujer embarazada y su recién
nacido.

(b) Los procedimientos se apegaron a las normas éticas, al reglamento de la ley
general de salud en materia de investigacion para la salud y a la declaracién de
Helsinki y sus enmiendas.

(c) Dado que se trata de un estudio retrospectivo con revision de registros clinicos
en el cual la confidencialidad de las participantes se resguardé de manera estricta
y a que hacer acudir a las participantes a firmar consentimiento informado
imposibilitaria la realizaciéon del proyecto, propusimos a los Comités de Etica en
Investigacion y al de Investigacion en Salud permitiera que se lleve a cabo sin
consentimiento informado para los pacientes ya que fueron dados de alta definitiva
de los dos Hospitales y no son pacientes que la Dra. Gayosso evalue
constantemente. Se solicitd consentimiento informado a todos los pacientes que
sean atendidos por alguno de los investigadores durante el desarrollo del proyecto.
(d) Las pacientes no obtuvieron algun beneficio, sin embargo, se espera que los
resultados nos permitan conocer mejor la enfermedad, dado que se trata de un
estudio sin riesgo en el que so6lo se revisd de manera retrospectiva registros clinicos
con resguardo de la confidencialidad, el balance riesgo-beneficio es adecuado.

(e) En todo momento se preservd la confidencialidad de la informacion de las
participantes, ni las bases de datos ni las hojas de coleccidén contienen informacion
que pudiera ayudar a identificarlas, dicha informacidn sera conservada en registro
aparte por el investigador principal bajo llave, de igual forma al difundir los
resultados de ninguna manera se expondra informacion que pudiera ayudar a
identificar a las participantes

(f) En caso de que el Comité Local de Etica en Investigacién no apruebe la
realizacion del protocolo sin consentimiento informado, se intentara localizar a las
pacientes y el mismo se solicitdé por personal ajeno a la atencion médica, siempre

después de que el paciente haya recibido la atencion médica motivo de su
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asistencia si fuera el caso. El mismo procedimiento se aplicd para los pacientes
que aun acuden a atencién médica por Cardiologia Pediatrica.

(g) La muestra estuvo conformada por TODOS los pacientes que cumplieron los
criterios de seleccion.

(h) Forma de otorgar los beneficios a las participantes: No aplica.

RECURSOS, FINANCIAMIENTO Y FACTIBILIDAD.

Recursos humanos

El investigador responsable, Doctora Zarela Chinolla es médico especialista en
Ginecologia y Obstetricia con subespecialidad en Biologia de la Reproduccion
Humana, a cargo de la Jefatura de Medicina Materno Fetal, con experiencia laboral
de 16 afnos, ademas de ser asesora de 19 tesis de post grado durante 7 afios y en
1 publicacion como autor, 4 como co-autor en revistas arbitradas. Doctora Alejandra
Marquez Davila, especialista en Ginecologia y Obstetricia y subespecialista en
Medicina Materno Fetal por la Universidad Autonoma de México, con entrenamiento
en Ecocardiografia Fetal por la Universidad de Chile con amplia experiencia en
patologia cardiaca fetal. Participacion en 2 tesis post grado. Doctora Araceli Noemi
Gayosso Dominguez, médico especialista en Pediatria con subespecialidad en
Cardiologia Pediatrica con Alta Especialidad en Cateterismo Cardiaco Pediatrico, a
cargo de la Jefatura del servicio de Cardiologia Pediatrica del Hospital General Dr.
Gaudencio Gonzalez Garza Centro Médico Nacional La Raza. Participacion en 17
tesis dirigidas de post grado y dos publicaciones en revistas arbitradas. Doctora
Mariana Utrilla Oropeza, especialidad en Ginecologia y Obstetricia, actualmente en
su segundo ano de la especialidad de Rama en Medicina Materno Fetal.
Participacion en 1 tesis de post grado.

Recursos Materiales

Material de escritorio: Plumas, lapiz, marcatextos, impresora, tinta de impresora,

hojas de impresion, internet, equipo de computo, Software SPSS statics
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Recursos financieros

Los gastos para la realizacion del presente fueron proporcionados por los
investigadores, asi como recursos disponibles de la UMAE HGO 3 CMN La Raza
“Victor Manuel Espinosa De Los Reyes Sanchez” y del Hospital General del CMN
‘La Raza” para la atencion habitual de los pacientes. No se requiri6 algun

financiamiento extra.

Factibilidad del estudio

La presente investigacion fue factible ya que en la Unidad de Evaluacién Fetal del
servicio de Medicina Materno Fetal en la UMAE Hospital HGO3 “Dr. Victor Manuel
Espinosa de los Reyes Sanchez” del CMN “La Raza” se lleva a cabo una bitacora
de defectos fetales, donde se tienen registrados todas las malformaciones
detectadas prenatalmente. Al tratarse de un centro de concentracion y zona de
referencia de otros hospitales, se describi6 la experiencia en el diagnostico prenatal
en fetos con sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico. Los resultados de esta
investigacion servira como preambulo para nuevas investigaciones, incluido el

seguimiento de la poblacion muestra.
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CRONOGRAMA DE ACTIVIDADES

Ventriculo izquierdo hipoplasico: Experiencia de dos afos en una Unidad de
Evaluacion Fetal en la UMAE Hospital HGO3 “Dr. Victor Manuel Espinosa de los
Reyes Sanchez” del CMN “La Raza”

Actividades Marzo - Julio Agosto - Septiembre - Enero -
2021 Septiembre | Diciembre 2021 Febrero
2021 2022
Tiempo
Revision

bibliografica y
elaboracién de
protocolo

Autorizacion del
protocolo

Recoleccion de
datos

Analisis y
procesamiento
de los
resultados

Elaboracion de
la tesis y
publicacién
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RESULTADOS
Se identificaron un total de 25 fetos con diagnostico prenatal de sindrome de

ventriculo izquierdo hipoplasico en la Unidad de Evalucién Fetal, 2 casos fueron
excluidos por que el diagnostico prenatal diferia del post natal, 1 caso fue excluido
por pérdida de informacion. Constituyendo un total de 22 fetos que cumplian con los

criterios de inclusion. Los datos presentados se representan en el grafico 1:

1 Paciente _ . e
eliminado Pérdida de la informacion
a 3 excluidas
E 2 Pacientes Diagnostico prenatal diferia
0 22 pacientes eliminados del postnatal
incluidas

5 casos fueron diagnosticados en 2019, 11 casos fueron diagnosticados en 2020 y
6 casos diagnosticados en 2021. La edad gestacional al diagndstico tuvo una media
de 28 semanas, mimimo de 12 semanas y maximo de 40 semanas con una

desviacion estandar 7.7. Los datos se representan en el grafico 2.

Edad gestacional al diagndstico

e ‘!
= 10-14 semanas

= 15-20 seamans

350 21-25 semanas
23% = 26-30 semanas

31-35 semanas

>4(0 semanas
18%

Grafico 2. Edad gestacional al diagnostico.

Durante la evaluacién ecografica prenatal detallada se diagnosticaron 6 anomalias
cardiacas asociadas y 10 anomalias extra cardiacas asociadas. Posterior al
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nacimiento se corroboraron las 6 anomalias cardiacas y 4 pacientes con

malformaciones extra cardiacas. Los datos se representan en el grafico 3.

Anomalias asociadas
12

10

10

m Cardiacas

m Extracardiacas

S

N

Grafico 3. Anomalias cardiacas y extra cardiacas

Se evaluo el tipo de ventriculo izquierdo hipoplasico fue de atresia adrtica/estenosis
mitral en 1 paciente, atresia aodrtica/atresia mitral en 14 pacientes y estenosis
mitral/estenosis adrtica en 7 pacientes. Los datos se representan en el grafico 4.

Tipo de sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico
16

14
14
12
10 B Atresia adrtica/estenosis mitral
8 7 W Atresia adrtica/atresia mitral
6 m Estenosis mitral /estenosis adrtica
4
2
0 E—

Grafico 4. Distribucion de casos por tipo de sindrome de ventriculo izquierdo

hipoplasico
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Los detalles de la evaluacion realizada de manera prenatal y postnatal en los casos
con diagnostico prenatal de sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico se

representan en el grafico 5

Z-score Evaluacion Ecocardiografia prenatal y post
natal

-1
-3

=Wl

Valvula
mitral
Vlalvula
tricuspide
Valvula
aortica
Valvula
pulmonar
Aorta
ascendente
Arteria
pulmonar
Diametro
diastolico de
entrada VD
Diametro
longitudinal
VD
Didmetro
diastolico de
entrada VI
Diametro
longitudinal
VI
Aorta
descendente
Vena cava
inferior
Istmo
aortico
Ducto
arterioso

Ecocardiografia prenatal Ecocardiografia post natal

Grafico 5. Evaluacion ecocardiografica prenatal y postnatal.

En cuanto al perfil cardiovascular previo al nacimiento tuvo una puntuacion media
de 7 puntos, mediana de 7 puntos, con un minimo de 5 puntos, maximo de 10 puntos
con una desviacion estandar de 1.42. Los datos se representan en el gréfico 6.

Puntaje perfil cardiovascular

14
12
12
10
8 m5-6
8
m7-8
6
m9-10
4
2
2 ]
0

Grafico 6. Distribucion por puntaje del perfil cardiovascular de Huhta previo al

nacimiento

No se detectaron casos de muerte fetal intra utero, se realizd terminacién del
embarazo en 5 pacientes por el diagnéstico prenatal y edad gestacional temprana,

nacimientos vivos fueron 17 casos.
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La edad gestacional media al nacimiento fue de 37.5 semanas con una minima de
33 semanas y maxima de 39.6 semanas con una desviacion estandar de 1.48. De
los pacientes nacidos vivos, fueron 17 femeninos y 10 masculinos con una media
de peso fetal de 2780 gramos, peso fetal minimo 2000 gramos, peso fetal maximo
de 3770 gramos con una desviaciéon estandar de 486.0. El Capurro medio fue de
36.8 semanas, un minimo de 33 semanas y maximo de 40 semanas con una

desviacion estandar de 1.64. Los datos de los recién nacidos al nacimiento se

representan en la tabla 1.

Maximo

Caracteristicas Promedio Mimino

39.6 semanas 1.48

REGRCESEFLLGEIREIR 37.5 semanas 33 semanas

nacimiento
Masculino 10

_ 2780 gramos 2000 gramos 3770 gramos 486

36.8 semanas 33 semanas 40 semanas

Tabla 1. Datos de los recién nacidos al nacimiento.

Femenino 17

De los 17 pacientes que nacieron vivos, 16 fueron tratados con prostaglandinas al
nacimiento. Los datos se representan en el grafico 7.

Uso de prostaglandinas

6%

94%

H Con tratamiento M Sin tratamiento

Grafico 7. Recién nacidos que recibieron tratamiento con prostaglandinas al

nacimiento.

42



La evaluacion genética se realizd en 2 pacientes de manera prenatal, 1
microarreglos normal, 1 cariotipo normal. La evaluacion genética postnatal se
realizé en 5 pacientes, 4 cariotipos normales, 1 cariotipo anormal (47 XX+18). Los

datos se representan en el grafico 8.

Evaluacion genética

B Anormal

H Normal

S P, N W s U1 O

Prenatal Postnatal

Grafico 8. Resultados de estudios genéticos prenatales y post natales.

Durante la valoracion de Cardiologia Pediatrica se propuso y se realiz6 cirugia en
10 recién nacidos, 4 no fueron candidatos a cirugia con una media de edad de 5
dias, con una minima de 3 dias y maxima de 8 dias con una desviacion estandar de

2.1. Se realizaron 10 cirugias de Noorwood.

La muerte neonatal ocurrio en 7 pacientes, 6 recién nacidos a los 7 dias, 1 recién
nacido a los 14 dias. Los datos se representan en el grafico 9.

Muerte neonatal

m 7 dias

m 14 dias

Grafico 9. Distribucion en dias de muerte neonatal.

S P N W A~ U1
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DISCUSION

Los resultados presentados en este estudio demuestra que la edad gestacional al
momento del diagnostico se situa en el tercer trimestre, para este dato, es necesario
tomar en cuenta que la Unidad de Evaluacion Fetal de la UMAE Hospital HGO3 “Dr.
Victor Manuel Espinosa de los Reyes Sanchez” del CMN “La Raza”, es una unidad
de referencia, en donde en muchas de las ocasiones, los envios a tercer nivel desde
sus hospitales de referencia se realizan tardiamente. Cabe destacar que aun asi se
diagnostico la cardiopatia tan temprano como lo es en el primer trimestre, 1o que
permitié la decisidbn consensuada de interrupcion legal del embarazo. Otro punto
importante a considerar es que, apartir del 2020, se anex6 a la Unidad de evaluacion
fetal personal capacitado y con perfeccionamiento en ecocardiografia fetal, por lo
que la tasa de deteccion y el seguimiento ecocardiografico seriado se incremento

considerablemente.

Segun Mufioz y coladoradores, las anomalias cardiacas asociadas suelen ser con
coartacion de aorta, anomalias del retorno venoso o comunicacion inter ventricular
y en cuanto a anomalias extra cardiacas asociadas, que se asocian en un 15-20%,
suelen ser principalmente alteraciones gastrointestinales, urinarias, del sistema
nervioso central y musculo-esqueléticas. Nuestro estudio reporté un incremento a
comparacion de lo reportado en la literatura de anomalias extra cardiacas,
aproximadamente unl 45% de los pacientes se encontraban afectos.

El tipo de sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico mas frecuente fue el tipo
atresia adrtica/atresia mitral , seguido de estenosis mitral/estenosis aortica y
estenosis mitral/atresia aodrtica, lo cual difiere de lo reportado por Grossfeld y
colaboradores. Este cambio en la frecuencia puede estar relacionado a que el tipo
atresia/atresia corresponde al tipo que mas afecta el ventriculo izquierdo y hace
evidente la disminucion del tamafio ventricular en un corte de 4 camaras, por lo

tanto, el diagndstico ecografico fue mayor.
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El perfil cardiovascular de Huhta se ttrata de una evaluacién multi paramétrica de la
funcion cadiaca que determina con su puntuacion menor a 7, el compromiso
hemodinamico del feto segun Zurita y colaboradores. En nuestro estudio, se analizé
la ultima evaluacién previo al nacimiento el cual tuvo una puntuacién media de 7

puntos, lo que se traduce en un mayor riesgo de falla cardiaca.

En cuanto las caracteristica de los recién nacidos nos comprueba que no existe el
factor de prematuridad que condicione mayor riesgo de un mal desenlace, la edad
gestacional medio al nacimiento fue de término con un peso fetal adecuado y un

Capurro que confirma al recién nacido a término.

El uso de prostaglandinas E1 para mantener el ducto arterioso permeable, sobre
todo en el contexto de una cardiopatia ducto-dependiente como lo es el sindrome
de ventriculo izquierdo hipoplasico se describié desde 1979 por Yabek y Mann. De
los 17 nacidos vivos de nuestro estudio, 16 se les inici6é inmediatamente el manejo,
1 de ellos no se le colocd ya que se encontraba con mutiples afecciones cardiacas
y extra cardiacas, que en conjunto con los padres, se le realizé unicamente medidas

de confort previo a su fallecimiento.

Esta patologia se encuentra altamente asociado con varios sindromes genéticos y
cromosomicos como la trisomia 13, 18 y 9 como lo describe Yagi y colaboradores,
de ahi la importancia de realizar estudios genéticos, ya sea prenatal o post natal.
En nuestro estudio se realizaron 7 evaluaciones genéticas, 2 de manera prenatal
que correspondian a un microarregloo y un cariotipo normal, y de las 5 evaluaciones

postnatales, 1 resulto en una trisomia 18, tal como lo menciona la bibliografia.

La gravedad y el cuadro clinico de los recién nacidos fueron parte importante en la
determinacién de la via quirurgica correctiva a realizar. Se planearon y realizaron
10 cirugias de Noorwood, tecnica que lleva el nombre de su autor y colaboradores,
quien en 1983 en el Boston Children 's Hospital, realizaron por primera vez una

conexién sistemico-pulmonar.
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Se encuentran ya establecidos los porcentajes de supervivencia de acuerdo al
tratamiento quirurgico en lugares de primer mundo; hablando de México, un pais
con un manejo postnatal sub éptimo, con poca o ninguna experiencia con paliacion
quirurgica en la mayoria de los centros terciarios, como lo menciona Cruz-Lemini y
colaboradores, el riesgo de muerte perinatal es del 95%. Nuestro estudio
comprueba lo reportado en la literatura, ya que de los 17 casos de sindrome de
ventriculo izquierdo hipoplasico que llegaron al nacimiento, el 100% ellos resultaron

en muerte neonatal.
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CONCLUSIONES

En este estudio hemos descrito la experiencia en el diagnostico prenatal en fetos
con sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico y su evolucion en el periodo
postnatal. Hemos definido que el tercer trimestre es, en promedio, el diagndstico
prenatal; la evaluacion ecocardiografica y anatdmica es de suma relevancia para la
evaluacion de anomalias cardiacas y extra cardiacas asociadas, que no han sido
escasos en este estudio. La importancia de la categorizacion del tipo de sindrome
de ventriculo izquierdo hipoplasico podria ser tema de un proximo estudio que
evalue su asociacion directa con mortalidad, en nuestro estudio se detecta un

cambio de frecuencias con lo reportado en la literatura.

Se decidid realizar una descripcion de los hallazgos mas relevantes en la
ecocardiografia fetal prenatal y postnatal para ver si efectivamente nos encontramos
ante este tipo de patologia y para demostrar que los cambios hemodinamicos que
se llevan a cabo fisiolégicamente posterior al nacimiento, realizan una variacion en

las dimensiones evaluadas prenatalmente.

Hoy en dia realizamos un seguimiento de la patologia cardiaca mediante el perfil
cardiovascular de Huhta, que si bien su puntaje depende de multiples variables, es
un fuerte predictor de compromiso hemodinamico, como lo demostramos en este
estudio, el puntaje medio de 7 y los desenlaces fatales neonatales se muestran a la

par.

Aunque este estudio no mostré muesrte intra utero, si logramos describir que el
sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico es una patologia con alta mortalidad,
igual a lo reportado en el pais. Aunque este estudio se es solamente descriptivo, es
unico en su tipo en una Unidad de Evaluacion Fetal. Es de suma importancia
analizar estos casos en manejo conjunto con Pediatria, neonatologia, Cardiologia
Pediatrica y Genética, pues hemos demostrado en este estudio la gama de
afecciones que lleva consigo este tipo de pacientes, que afirma la necesidad de un

equipo multidisciplinario. Ahora que conocemos la evolucion prenatal y postnatal de
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este tipo de fetos, nos orienta con datos mas precisos, la consejeria a los padres,

prondsticos y resultados postquirurgicos.
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ANEXOS

ANEXO 1. CARTA DE CONSENTIMIENTO INFORMADO

Dado que se trata de un estudio sin riesgo, retrospectivo con revision de registros clinicos en el cual
la confidencialidad de las participantes se resguardara de manera estricta, y ya que hacer acudir a
las participantes a firmar consentimiento informado imposibilitaria la realizacion del proyecto,
pedimos a los Comités de Etica en Investigacién y al de Investigacion en Salud permita que se lleve
a cabo sin consentimiento informado.

Sin embargo se propone el siguiente:

CONSENTIMIENTO INFORMADO

0,

IMSS CONSENTIMIENTO INFORMADO

INSTITUTO MEXICANO DEL SEGURO SOCIAL
HGO 3 “DR. VICTOR MANUEL ESPINOSA DE LOS REYES SANCHEZ"
CMN “LA RAZA"

NOMBRE DEL ESTUDIO: Ventriculo izquierdo hipoplasico: Experiencia de dos afios en una Unidad
de Evaluacion Fetal en la UMAE Hospital HGO3 “Dr. Victor Manuel Espinosa de los Reyes Sanchez”
del CMN “La Raza”

Investigador principal: Dra. Zarela Lizbeth Chinolla Arellano.
Patrocinador externo: No aplica.

Lugar y Fecha:
Numero de registro:

Justificacion y objetivo del estudio: Se le esta invitando a participar en un estudio de investigacion
que se llevara a cabo en el servicio de Medicina Materno Fetal del Centro Médico Nacional La Raza
del Instituto Mexicano del Seguro Social. Donde se buscard en los expedientes clinicos la
informacién necesaria para la recoleccion de datos del estudio. En ningiin momento se intervendra
o modificara lo indicado por los médicos que le dieron seguimiento a su patologia.

El objetivo de este estudio es conocer la experiecia de dos afios en una Unidad de Evaluacion Fetal
en el diagnostico de una malformacion cardiaca, sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico.
Lainvitacion a participar es voluntaria, se le invita a leer la informacion de este documento y a realizar
las preguntas que desee antes de tomar una decisién. Usted ha sido invitada a participar en este
estudio debido a que nos interesa conocer los aspectos mas relevantes de este tipo de
malformaciones en el aspecto prenatal y post natal por lo que pensamos que usted pudiera ser un
buen candidato para participar en este proyecto.

Procedimientos: Si usted acepta participar en este estudio solo se le realizaran algunas preguntas,
y usted autorizara si se revisa su expediente clinico, donde se tomara unicamente la siguiente
informacion de los registros clinicos, edad gestacional al momento del estudio, tipo de sindrome de
ventriculo izquierdo hipoplasico, hallazgos en la ecocardiografia prenatal y postnatal, puntiacion en
el perfil cardiovascular, anomalia cardiaca y extra cardiaca asociada, muerte fetal y a que edad
sucedio, datos del recien nacido al momento del nacimiento, si se utilizé6 prostaglandinas al
nacimiento, tipo y resulta de estudios genéticos prenatal y postnatal, tipo de cirugia que se realizd,
si fue candidato y muerte neonatal o si fue sobreviente al periodo neonatal. Esta informacién sera
totalmente confidencial, esto es, sera conservada de forma tal que usted no pueda ser identificada.
Posibles riesgos y molestias: Dado que nos comprometemos a guardar de manera estricta la
informacion no se prevé algun riesgo por su participacion en el estudio. El investigador principal esta
comprometido a responder cualquier pregunta y aclarar cualquier duda que le plantee acerca de los
procedimientos que se llevaran a cabo, los riesgos, beneficios o cualquier otro asunto relacionado
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con la investigacion o con el tratamiento (en caso de que el proyecto modificara o interfiriera con el
tratamiento habitual).

Posibles beneficios que recibird al participar en el estudio: Usted no recibira ninguna
remuneracion econdémica por participar en este estudio, y su participacion no implicara ningun gasto
extra para usted. Tampoco obtendra algin beneficio directo de su participacion. Los resultados del
presente estudio contribuiran al avance del conocimiento a nivel local.

Participacion o retiro: Su participacion en esta investigacion es voluntaria. Usted puede decidir
libremente si participa o no en esta investigacion, ya que la atencién meédica y el tratamiento que
amerite seran los mismos independientemente de su decision y estaran de acuerdo a los
procedimientos establecidos en el IMSS. Si usted inicialmente decide participar en esta investigacion
y posteriormente cambia de opinién y quiere retirar su autorizacién, puede hacerlo sin ningun
problema y en cualquier momento. El abandonar el estudio en el momento que usted quiera no
modificara de ninguna manera los beneficios que usted tiene como derechohabiente del IMSS.
Privacidad y confidencialidad: La informacion que nos proporcione que pudiera ser utilizada para
identificarla (como su nombre y afiliacion) sera guardada de manera confidencial y por separado, al
igual que los resultados de sus estudios clinicos, para garantizar su privacidad. Nadie mas tendra
acceso a la informacion que usted nos proporcione durante su participacion en este estudio, al menos
que usted asi lo desee. Cuando los resultados de este estudio sean publicados o presentados en
conferencias, por ejemplo, no se dara informacion que pudiera revelar su identidad. Su identidad
sera protegida y ocultada. Para proteger su identidad le asignaremos un numero que utilizaremos
para identificar sus datos, y usaremos ese numero en lugar de su nombre en nuestras bases de
datos.

Personal de contacto para dudas y aclaraciones sobre el estudio. En caso de dudas o
aclaraciones sobre el estudio podra dirigirse con alguien sobre este estudio de investigacién puede
comunicarse las 24 horas todos los dias de la semana podra dirigirse a: Dra. Zarela Lizbeth Chinolla
Arellano, Dra. Alejandra Marquez Davila, Dra. Araceli Noemi Gayosso Dominguez, Dra. Mariana
Utrilla Oropeza. Departamento de Medicina Materno Fetal. Calzada Vallejo esquina Antonio
Valeriano SN. Colonia La Raza, Alcaldia Azcapotzalco, Ciudad de México. CP 02990. Tel.
2727849910.

Personal de contacto para dudas sobre sus derechos como participante en un estudio de
investigacion. En caso de dudas o aclaraciones sobre sus derechos como participante podra
dirigirse a: Comité de Etica en Investigacion: Calzada Vallejo esquina Antonio Valeriano SN. Colonia
La Raza, Alcaldia Azcapotzalco, Ciudad de México. C.P. 02990. Teléfono (55) 5724 5900 extension
23768, en horario de 07:00 a 13:30 horas o al correo electrénico: efreen.montano@imss.gob.mx

Declaracion de consentimiento informado.

Se me ha explicado con claridad en qué consiste este estudio, ademas he leido (o alguien me ha
leido) el contenido de este formato de consentimiento. Se me ha dado la oportunidad de hacer
preguntas y todas mis preguntas han sido contestadas a mi satisfaccion. Se me ha dado una copia
de este formato. Al firmar este formato estoy de acuerdo en participar en la investigacién que aqui
se describe.

Nombre y firma del paciente.

Se me ha explicado el estudio de investigacién y me han contestado todas mis preguntas.
Considero que comprendi la informacién descrita en este documento y libremente doy mi
consentimiento para participar en este estudio de investigacion.

Nombre del paciente Firma
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NOMBRE, FIRMA Y MATRICULA DEL ENCARGADO DE SOLICITAR EL CONSENTIMIENTO
INFORMADO.

Le he explicado el estudio de investigacion al participante y he contestado todas sus preguntas.
Considero que comprendié la informacién descrita en este documento y libremente da su
consentimiento a participar en este estudio de investigacion.

Nombre, firma y matricula del encargado de obtener el Firma
Consentimiento Informado

FIRMA DEL TESTIGO (EL ESPOSO SI SE TRATA DE MUJER EMBARAZADA Y EN LA
MEDIDA DE LO POSIBLE)

Mi firma como testigo certifica que el/la participante firmé este formato de consentimiento
informado en mi presencia, de manera voluntaria.

Testigo 1 Firma
Nombre, direccién, relacion

FIRMA DEL TESTIGO.
Mi firma como testigo certifica que el/la participante firmé este formato de consentimiento
informado en mi presencia, de manera voluntaria.

Testigo 2 Firma
Nombre, direccién, relacion
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ANEXO 2. INSTRUMENTO DE RECOLECCION DE DATOS
Ventriculo izquierdo hipoplasico: Experiencia de dos afios en una Unidad de Evaluacién Fetal en la
UMAE Hospital HGO3 “Dr. Victor Manuel Espinosa de los Reyes Sanchez” del CMN “La Raza”

DATOS GENERALES

Anomalia cardiaca asociada:

Fecha de ingreso:

__________________________________________ eS|

i Anomalia extra cardiaca asociada:

Edad gestacional al diagndstico:

Tipo Atresia adrtica/ estenosis mitral o Atresia adrtica/ atresia mitral o Estenosis mitral/ estenosis adrtica o
ECOCARDIOGRAFIA PRENATAL ECOCARDIOGRAFIA POST NATAL
i Medida (mm) | Z-score i Resultado i Medida (mm) | Z-score | Resultado
VALVULAS AURICULOVENTRICULARES VALVULAS AURICULOVENTRICULARES
Valvula mitral : : : Valvula mitral i | |
' ' ' 1 1 1
Valvula tricuspide Valvula tricuspide i i i
TRACTOS DE SALIDA TRACTOS DE SALIDA i i i
Valvula aértica : : : Valvula aértica | | |
] ] ] ! ! 1
Valvula pulmonar Valvula pulmonar i i i
Aorta ascendente : : Aorta ascendente i i |
Avrteria pulmonar ! : : Avrteria pulmonar : : :
VENTRICULO DERECHO VENTRICULO DERECHO ' ' !
Diametro diastélico derecho | i i Diametro diastélico derecho i i i
Longitud ventriculo derecho | : : Longitud ventriculo derecho : : :
VENTRICULO IZQUIERDO ! ' ' VENTRICULO IZQUIERDO ' ' !
Diametro diastolico izquierdo | i i Diametro diastodlico izquierdo i i i
Longitud ventriculo izquierdo | : : Longitud ventriculo izquierdo : : :
OTROS VASOS OTROS VASOS I I i
Aorta descendente i i i Aorta descendente i i i
Vena cava inferior : : : Vena cava inferior : : :
Istmo aodrtico i i i Istmo adrtico i i i
1 1 1 1 1 1
Ductus arterioso i i i Ductus arterioso i i i
Foramen oval restrictivo | Si: oNo: o I I Foramen oval restrictivo | Si: oNo: o I I
Regurgitacién tricuspidea ' Si: oNo: o Regurgitacién tricuspidea 1 Si: oNo: o
PERFIL CARDIOVASCULAR
Hidrops : Doppler venoso: Vena . Tamario cardiaco Funcion cardiaca i Doppler arterial: Arteria : Puntaje:
1 umbilical (UV)/ Ductus venoso i i umbilical (AU) i
: (DV) : i Valvula tricispide y mitral normales, llenado : : 10 5
: : 1 diastolico bifasico, fraccién de acortamiento : : o o
| ! 0.2-0.35 o 1 VDVI>0.28 p | Fomadeondanomalcon v g 4o
Ausente o ' VU no pulsatil/DV normal o ' 0.35-0.5 o ' Regurgitacion tricispide holo sistdlica o fraccion ﬂup duf-xsto!u;o presente o '8 o 3o
Ascitis/derrame ' VU no pulsétil/DV reverso o ' >0.50<0.2 o ' de acortamiento VD/VI <0.28 o 1 Flujo diastdlico ausente o, ., 20
pericardico/ pleural o ' VU pulsatil o ! ' Regurgitacion mitral holo sistélica o llenado + Flujo diastdlico reverso |6 g 1o
Edema de piel o ! ! ' _monofasico ventricular o ! ! 0o
DESENLACE
Nacido vivo ' Sii o i S ]
' . ' Semanas:
' No: o !
DATOS RECIEN NACIDO
Sexo i Peso + Capurro:
Tto . ; St . C Malformaciones cardiacas corroboradas: ; St . C Malformaciones extracardiacas corroboradas: ; St . C
prostaglandina ' No: o ' No: o ' No: o
ESTUDIO GENETICO
Estudio prenatal SI:_D Tipo y Resultados: Estudio postnatal i S':_D i Tipo y Resultados:
» No:o i No: o i
CIRUGIA
N  Sit o I :
R Noi o . e ]
. . - : . Variante i Fistula sistémico | ,,.
Septostomia atrial o Hibrido o Norwood | SANO o | pulmonaro : Ninguno o
MUERTE NEONATAL
" Si- i i ! !
Muerte neonatal ! fl'(')_DD ' 7 dias: o ' 14 dias: o I 21 dias: o I 28 dias: O
: : : : : :
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