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ABSTRACT

Background: Ebstein anomaly (EA) and Tricuspid Valve Dysplasia (TVD) are cardiac
malformation with highly variable presentation and severity with limited perinatal management
options. Both are associated with high perinatal mortality relative to pulmonary atresia with intact
ventricular septum and can lead to volume overload in the right cavities and eventually heart
failure. The echocardiographic assessment is crucial for the accurate establishment of prognosis
for each patient.

Objectives: Describe perinatal outcomes in fetuses diagnosed with tricuspid dysplasia or Ebstein
anomaly at a institute in Mexico city and determine echocardiographic factors associated with
perinatal mortality in fetuses diagnosed with these conditions (DVT or AE).

Methods: This is a retrospective cohort and descriptive study that included pregnant women
diagnosed with a fetus with tricuspid valve dysplasia or Ebstein anomaly, evaluated by the
Maternal-Fetal Medicine service at the National Institute of Perinatology in Mexico city from
January 2017 to April 2024, and who had one or more fetal echocardiograms performed at the
institution.

Results: The study included 33 pregnant patients. Ebstein anomaly was diagnosed in 57.6% of
cases, and tricuspid dysplasia in 42.4%. Perinatal mortality was 63.6%. The main additional
cardiac anomaly was pulmonary atresia (76.1%) in patients with perinatal death. Significant
differences were noted between fetuses currently alive and those with perinatal death in
echocardiographic indices, including cardiac-thoracic ratio (median 0.5 vs 0.64) and Celermajer
index (median 0.61 vs 1.3), reflecting worse outcomes in those with higher values.

Conclusion: An increase in perinatal mortality was observed in those patient groups with an
elevated cardiothoracic ratio, Celermajer index, tricuspid annular diameter, and right atrial area,
as well as the presence of retrograde flow through the ductus arteriosus, ascites, pericardial
effusion, and fetal hydrops. Future prospective studies with larger cohorts and long-term follow-
up are necessary.

INTRODUCCION

Dentro de las alteraciones del aparato valvular tricuspideo tenemos que las mas representativas
son la Anomalia de Ebstein (AE) y la displasia de la valvula tricuspide (DVT). La incidencia
estimada de estas malformaciones puede ir de 1-5 de cada 20,000 recién nacidos vivos,
conformando aproximadamente el 1% de todas las cardiopatias congénitas. (1,2) La AE se
origina de una falla en la delaminacion de las valvas tricuspideas, lo que condiciona adherencia
en distintos grados de las valvas al miocardio subyacente, asi como un desplazamiento del anillo
funcional de la valvula; lo cual va a limitar la movilizaciéon e impedir la adecuada coaptacion de
las valvas, culminando en incremento en la regurgitacion del flujo tricuspideo. (3) Por otro lado,
la DVT se caracteriza por una formacion anémala de las valvas, presentando un mayor grosor,
acortamiento y enrollamiento que condiciona una limitacion en la movilidad pero una adecuada
delaminacion e insercién en el anillo valvular. (1,3) Si bien las caracteristicas anatémicas no son
las mismas, ambas condicionan una sobrecarga de volumen de las cavidades derechas que
culminan en falla cardiaca. (1)

La complejidad de este tema recae principalmente en la consejeria prenatal, ya que el espectro
de presentacion clinica de los pacientes es muy amplio; pudiéndose diagnosticar como un
hallazgo en infantes asintomaticos o presentando muerte fetal. Siendo que la mortalidad puede
ser tan alta como en un 69-85%. (4,5) Por lo que otorgar un prondstico a la madre al realizar el
diagnéstico prenatal tiende a ser complejo y hasta el momento no se tienen estandarizados los
criterios o factores prondstico que determinen con mayor certeza el riesgo de mortalidad o la
potencial sobrevida de cada paciente. Debido a que, en la mayoria de los casos, las alteraciones
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anatémicas son evidentes a la valoracion ultrasonografica, en los casos mas severos el
diagnéstico suele ser a edades gestacionales mas tempranas. Por lo que la edad gestacional al
diagnostico se ha visto relacionada con el pronéstico fetal siendo que un diagndstico previo a las
32 semanas presenta mayor asociacion con mortalidad perinatal (OR 4.2 (1.7-10.3))(1). Dentro
de los factores prondsticos ya propuestos y estudiados en la literatura se encuentran: el indice
cardiotoracico, diametro funcional de la valvula tricuspide, regurgitacion tricuspidea, ausencia de
flujo pulmonar anterégrado e incluso la presencia de flujo pulmonar retrogrado. (6) En un contexto
fisiopatoldgico, la importancia de evaluar el flujo a través de la valvula pulmonar recae en que en
un feto que ya presenta reflujo severo por la valvula tricuspide, la ausencia de flujo anterégrado
a través de la valvula pulmonar lleva a un flujo retrogrado del ducto arterial, lo cual a su vez va a
llevar a un incremento en la sobrecarga del ventriculo derecho. Al basarse en este principio,
Freud et al investigaron sobre el riesgo de mortalidad perinatal en donde la regurgitacion
pulmonar fue uno de los factores mas importantes en el riesgo de estos desenlaces OR 3.0 (1.3—
6.9); de igual forma el diametro de la valvula pulmonar también se vio asociada a desenlaces
perinatales adversos en menor proporcion OR 1.3 (1.2-1.5) (7).

A lo largo de la evolucion de la enfermedad, es posible que se desarrolle un desplazamiento del
septo interventricular y con esto llevar a interacciones ventriculo ventriculares anormales,
llevando a un llenado inadecuado y disfuncion del ventriculo izquierdo, con la consecuente
disminucion del gasto cardiaco e insuficiencia cardiaca, por lo que el incremento del indice de
esfuerzo del ventriculo izquierdo podria ser otra variable que nos ayude a predecir un prondéstico
en este tipo de patologias. (8) lkegawa et al., llevaron a cabo un estudio en donde evaluaron la
velocidad del pico maximo de la regurgitacion tricuspidea (VMaxRT) y el cambio de presion del
jet de la valvula tricuspide a lo largo del tiempo (dP/dt) como factores prondsticos de la circulacion
biventricular al nacimiento. Los resultados obtenidos fueron que en fetos con TVD o AE con una
VMaxRT <2.4 m/s es altamente probable que no se presente una circulacion biventricular al
nacimiento. Por otro lado, aquellos que se encuentran en un area gris con VMaxRT de 2.4 - 3.3
m/s, al agregar la medicion de dP/dt 2350 mmHg/s, es posible predecir la circulacién biventricular
al nacimiento con mayor precision. (9)

Al evaluar de forma conjunta cierto grupo de parametros ecocardiograficos se han propuesto
distintos puntajes o indices para poder evaluar el pronéstico con mayor objetividad. Dentro de
estos puntajes e indices propuestos tenemos el score de prediccion prondstica en malformacion
tricuspidea (Figura 1.), indice de Tei, indice de Celermajer (Figura 2.). Sin embargo, el
rendimiento de cada indice no se ha estandarizado ni comparado entre ellos de forma adecuada
para la patologia en la vida fetal. (10)

0 puntos 1 punto 2 puntos
Velocidad maxima RT (m/s) | >2.8 25-28 <25
indice de Tei VI <0.6 06-0.8 >0.8
Direccioén de flujo de AP Normal Disminuido Ausente
Direccion de flujo ductal Anterégrado Bidireccional Retrégrado

Figura 1. Score de prediccion pronéstica en malformacion tricuspidea (TRIPP).
RT: regurgiracion tricuspidea, VI: ventriculo izquierdo AP: arteria pulmonar.

Area AD + Area porcién atrializada VD
Area VD + Area VI + Area Al

Figura 2. indice de Celermajer. AD: auricula derecha, VD: ventriculo
derecho, VI: ventriculo izquierdo, Al: auricula izquierda.

indice de Celermajer
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En etapas tardias de la enfermedad en donde hay una insuficiencia cardiaca establecida, es
posible apreciar la presencia de derrame pericardico, el cual de igual forma ha sido asociado a
un mal pronéstico por considerarse un evento previo al desarrollo de hidrops fetal y una vez que
el hidrops se ha establecido, condiciona incremento en mortalidad perinatal (OR 3.3 (1.0-10.8)).

(7)

Dentro de la valoracion ultrasonografica obstétrica habitual, la medicion de indices de Doppler
extra cardiaco nos refleja el ambiente uteroplacentario y pueden usarse en la evaluacion de
estados patoldgicos fetales y el riesgo de que la gravedad de la enfermedad progrese in Utero.
En un estudio realizado por Wang et al., se encontrd una asociacion entre la ausencia o inversion
del flujo diastdlico de la arteria umbilical y el incremento en la mortalidad perinatal (OR 9.7 (2.0-
48.3)); asi como una puntuacion z de velocidad de la vena umbilical < 1 (OR 2.5 (1.2-5.3)) y
puntuacion z del anillo de la valvula tricuspide = 6 (OR 5.3 (2.6-11)) en fetos con DT o AE. Por lo
que se concluye que la valoracion de los vasos umbilicales podria ser utilizada como factor
pronostico. (1) Se ha estudiado la relacién entre el volumen o area pulmonar medidos por
ultrasonido o por resonancia magnética y los resultados perinatales adversos, sin embargo el
nivel de evidencia no respalda la realizacion de dichas mediciones como una herramienta que
sea de utilidad para determinar el prondstico de las pacientes. (2) Por ultimo, es importante
recalcar que debido a la heterogeneidad en la presentacion de estas patologias, el poder predecir
la progresion de la enfermedad es mas complejo, especificamente en el caso de las pacientes
que son diagnosticadas en etapas tempranas del embarazo, ya que la ausencia de datos de mal
prondstico en primer o segundo trimestre, no descartan el riesgo de progresién en el tercer
trimestre. Selamet et al., realizaron un estudio de cohorte retrospectivo en donde se observé que
el estado hemodinamico favorable determinado por la medicion en el segundo trimestre de
disfuncion biventricular, el indice cardiotoracico, el ancho de la vena contracta de la VT, la
ausencia de flujo anterégrado de la arteria pulmonar, empeoraron con el tiempo en una gran
cantidad de fetos. Por otro lado, el unico factor asociado con la progresion de la enfermedad fue
una puntuacién Z incrementada del anillo de la valvula tricispide al momento del diagnéstico.

(11)

JUSTIFICACION

Debido a la amplia variedad en presentaciones clinicas de este tipo de cardiopatias congénitas,
es de suma relevancia realizar una exploraciéon ecocardiografica detallada y bien estandarizada
para poder determinar con mayor certeza el pronoéstico de cada paciente para poder otorgar un
pronéstico adecuado a la madre y pareja al realizar el diagndstico prenatal poder establecer un
manejo integral y ofrecer interrupcion del embarazo, cuidados paliativos o esclarecer el manejo
neonatal meédico y quirurgico segun sea el caso.

OBJETIVOS

Describir los desenlaces perinatales en los fetos con diagndstico de displasia tricuspidea o
anomalia de Ebstein en el Instituto Nacional de Perinatologia y determinar los factores
ecocardiograficos asociados a mortalidad perinatal en fetos con diagnéstico en DVT o AE.
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MATERIALES Y METODOS

Se trata de un estudio cohorte, retrospectivo y descriptivo en donde se incluyeron pacientes
embarazadas con diagnéstico de feto con displasia de valvula tricispide o anomalia de Ebstein
valoradas por el servicio de medicina materno fetal en el Instituto Nacional de Perinatologia
desde enero del 2017 hasta abril del 2024 y que cuenten con uno o mas ecocardiogramas fetales
realizados en la institucion.

Se excluyeron pacientes con fetos con anomalias cardiacas mayores asociadas, tales como
transposicion de grandes arterias, atresia mitral o sindrome de ventriculo izquierdo hipoplasico.
Pacientes con pérdida de seguimiento. Pacientes a quienes se les haya descartado el
diagnostico de displasia tricuspidea o anomalia de Ebstein por ecocardiografia postnatal. Para
determinar la edad gestacional al diagnéstico se considerd aquella en la cual se realiz6 la primera
valoracion ecocardiografica en el instituto. En cuanto a los ecocardiogramas reportados, en las
pacientes con mas de un estudio se integroé unicamente el primer y ultimo ecocardiograma.

Los datos fueron recolectados del expediente electronico del Instituto Nacional de Perinatologia
y se integraron en la base de datos en linea de REDCap en donde se integraron las variables.
Se agruparon en cuatro formularios con formato de encuesta: 1) variables demogréficas, 2)
diagnostico fetal y abordaje, 3) valoracion ecocardiografica y 4) seguimiento y desenlaces. Se
integraron un maximo de dos reportes de ecocardiografia fetal por paciente en caso que se
tuviera acceso a ellos. Por este motivo, el formulario de valoracién ecocardiografica se catalogo
como instrumento repetible. Para las variables continuas se utilizaron las medianas con rangos
intercuartilicos (RIQ) y el numero y porcentaje para las variables categoricas.

Inicialmente se dividid a la poblacién entre aquellas pacientes que recibieron terapia de
hiperoxigenacion materna como manejo de la atresia pulmonar funcional. Se integraron a la tabla
de analisis todas las variables de los cuatro formularios. Posteriormente, en la poblacion de
pacientes que no recibieron terapia con hiperoxigenacién materna, se realizé un subanalisis en
funcion del desenlace reportado, ya sea muerte fetal, muerte neonatal, interrupcion del embarazo
0 un recién nacido vivo que actualmente se encuentra vivo. Los datos obtenidos se registraron
en una tabla comparativa y se analizé la informaciéon de los cuatro formularios previamente
descritos.

Con respecto a las valoraciones ecocardiograficas, se integraron a la base de datos la primera y
la ultima ecocardiografia, posteriormente se analizaron las variables de este formulario de todos
los subgrupos obtenidos por desenlace previamente mencionados y se integraron a las tablas de
caracteristicas para poder dilucidar con mayor claridad las caracteristicas ecocardiograficas en
la primera y ultima valoracion.

RESULTADOS

Se encontraron 37 pacientes con diagndstico de feto con anomalia de Ebstein o Displasia
tricuspidea, de las cuales 33 pacientes cumplieron los criterios de inclusion (Figura 3). Primero
se analizaron las variables demograficas y de diagnéstico prenatal en una muestra de pacientes
con diagnostico de displasia tricuspidea y anomalia de Ebstein. La mediana de la edad materna
fue de 25 afios (RIQ: 24-34). La edad gestacional al ingreso al Instituto Nacional de Perinatologia
(INPer) fue de 31.1 semanas (RIQ: 25.4-33.4), y la mediana de la edad gestacional al diagndstico



fue de 32.1 semanas (RIQ: 26.6-34.2) (Tabla 1). La displasia tricuspidea se diagnostico en 14
pacientes (42.4%) y la anomalia de Ebstein en 19 pacientes (57.6%). (Tabla 1.1).

Se encontrd una incidencia de muerte fetal del 15.2% y muerte neonatal de 48.4%, con lo que
se reporta una mortalidad perinatal del 63.6% (Tabla 1.2). La incidencia de anomalias cardiacas
agregadas al diagnéstico de base fue de 75.7% y de anomalias extra cardiacas del 18.2%. Por
otro lado, Unicamente se le realiz6 algun tipo de prueba genética al 33.4% de la poblacion, ya
sea pre o postnatal, diagnosticando a 5 pacientes (15.2%) con trisomia 18 en 8.7%, trisomia 21
en 9.1% y delecion 5p15 en 3% de la poblacion.

En la Tabla 2 y 2.1 se encuentran comparadas las variables entre el grupo de pacientes que
cursaron con un recién nacido actualmente vivo y aquellas que cursaron con una muerte
perinatal, ya sea muerte fetal o muerte neonatal. En el grupo de nacidos vivos se reporta una
mayor proporcion de fetos con anomalia de Ebstein en un 85.7%, a comparaciéon de fetos con
muerte perinatal en donde el diagndstico de displasia tricuspidea se realizé en 52.3% de los
casos y de anomalia de Ebstein en un 47.7%. En el grupo de muerte perinatal se reporta mayor
incidencia tanto de anomalias cardiacas agregadas (81% vs 57.1%), como de anomalias extra
cardiacas (19% vs 14.3%) (Tabla 2)

En cuanto a las caracteristicas ecocardiograficas reportadas en la Tabla 2.1, se observaron
diferencias significativas entre los fetos actualmente vivos y aquellos que experimentaron una
muerte perinatal. El indice cardiotoracico por area mostré una mediana de 0.5 (RIQ: 0.4-0.57) en
los fetos vivos, mientras que en los casos de mortalidad perinatal fue de 0.64 (RIQ: 0.59-0.7),
reflejando una mayor proporcion de cardiomegalia relativa en este ultimo grupo. El indice de
Celermajer también presento diferencias significativas. Los fetos vivos mostraron una mediana
de 0.61 (RIQ: 0.6-0.78), mientras que aquellos con mortalidad perinatal exhibieron un valor
mucho mas elevado de 1.3 (RIQ: 1.04-1.5).

En términos de la funcion valvular, la velocidad maxima de regurgitacion tricuspidea fue menor
en los fetos con mortalidad perinatal, con una mediana de 200 cm/seg (RIQ: 160-202), en
comparacion con el grupo recién nacidos actualmente vivos con una mediana de 221 cm/seg
(RIQ: 215-232). Esto sugiere una funcion ventricular mas comprometida en los casos de peor
desenlace perinatal. La evaluacion del diametro del anillo tricuspideo mostré diferencias notables
entre la primera y ultima valoracion en ambos grupos. En los fetos actualmente vivos, el diametro
disminuy6 de una mediana inicial de 13.2 mm (RIQ: 10.9-15.6) a 10.8 mm (RIQ: 8.75-12.85) en
la ultima medicion. En contraste, en el grupo de mortalidad perinatal, el didmetro inicial fue similar
(12.9 mm, RIQ: 9.1-18.5), pero aumentd considerablemente a 19.3 mm (RIQ: 16.3-21.7) en la
ultima valoracion, indicativo de un deterioro progresivo de la funcion valvular y del tamafio del
anillo tricuspideo.

Ademas, el area de la auricula derecha, una medida de la carga de volumen y presion en la
circulacion pulmonar, fue significativamente mayor en los casos de mortalidad perinatal con una
mediana de 940 mm? (RIQ: 495.5-1098.5) en comparacion con los recién nacidos vivos con una
mediana de 557 mm? (RIQ: 413-849.5), lo que sugiere una mayor sobrecarga de volumen y
presion en la auricula derecha en estos casos.

Un factor que influye notablemente en el desenlace de fetos con estas patologias es el flujo de
la arteria pulmonar. En este estudio se reporta que el flujo anterégrado por la arteria pulmonar
fue notablemente mas bajo en el grupo de mortalidad perinatal (9.5%) en comparacion con los
fetos actualmente vivos (57%), indicativo de una peor perfusion pulmonar en los casos mas
graves. Por otro lado, la incidencia de atresia pulmonar fue significativamente mayor en el grupo



de mortalidad perinatal (76.1%) en comparacion con los vivos (28.6%), destacando la gravedad
de las anomalias estructurales en los casos fatales. Ademas, se observé un alto porcentaje de
pacientes con flujo reverso del ducto arterial en el grupo de mortalidad perinatal (81%) en
comparacion con los vivos (42%), lo que sugiere una circulacion fetal comprometida y una mayor
carga cardiovascular en los casos mas criticos.

En el grupo de pacientes con un recién nacido actualmente vivo, las 2 pacientes a las cuales se
le diagnostico de la arteria pulmonar de tipo funcional, fueron sometidas a terapia de hiperoxia
materna en las etapas finales del embarazo. Se mantuvieron bajo seguimiento ecocardiografico
y en la ultima valoracion previa al nacimiento, se report6 flujo anterégrado a través de la arteria
pulmonar.

En cuanto a complicaciones adicionales, se documentaron s6lo dos casos de alteraciones del
ritmo cardiaco, ambos en el grupo de mortalidad perinatal, junto con la presencia significativa de
derrame pericardico (28.5%), ascitis (19%), e hidrops (19%) en este grupo, reflejando
complicaciones graves y multifactoriales asociadas con la mortalidad perinatal en fetos con
displasia tricuspidea y anomalia de Ebstein. Al comparar el peso y talla al nacimiento, ambos
fueron mayores en los recién nacidos actualmente vivos con una mediana reportada de 2636 gr
vs 2520 gr para el peso y de 47.8 cm (RIQ: 46.5, 48.7) vs 46 cm (RIQ: 43, 49) (Tabla 2.2).

DISCUSION

Como se ha mencionado previamente en este trabajo, la importancia de este tipo de patologias
recae en la variedad de presentaciones clinicas. En este estudio se reporta una mortalidad del
63.6% la cual, si bien concuerda con tasas de mortalidad reportadas en otras series de caso,
sigue siendo muy alta. Por este motivo, al momento de evaluar a un feto con diagnéstico de DT
o AE es importante realizar la evaluacién ecocardiografica lo mas detallada posible para poder
obtener un panorama mas amplio del escenario en el cual se encuentra cada paciente.

En la literatura se encuentran descritos distintos factores prondsticos, dentro de los mas
comunmente analizados esta el indice cardiotoracico (ICT), para el cual se ha descrito que un
ICT >0.53 (OR 3.1 (1.5-6.5)) (p = 0.008) en el primer ecocardiograma fetal se asocia a menor
probabilidad de sobrevida. (7,12) Al analizar los resultados de este estudio, fue posible observar
que en el primer ecocardiograma realizado en el grupo de pacientes con un recién nacido
actualmente vivo, la mediana del ICT fue de 0.5 y por otro lado al evaluar el grupo de muerte
fetal y neonatal, en ambos el ICT se reporté con una mediana de 0.64 (Tabla 2.1). La velocidad
de regurgitacion tricuspidea se ha visto relacionada con incremento en mortalidad cuando se
encuentra <2.3 m/segundo (p = 0.012) (12) debido a que este tipo de cambios representan una
disminucion en la presion intraventricular. Si bien en este estudio en todos los grupos de
pacientes la regurgitacion tricuspidea fue <2.3 m/segundo, se puede observar que la velocidad
fue mayor en el grupo de recién nacidos vivos actualmente vivos con una mediana de 221 cm/seg
(RIQ: 215, 232) y por otro lado, el grupo con menor velocidad de regurgitacion tricuspidea fue el
de muerte fetal 150 cm/seg (RIQ: 145, 155) (Tabla 3.1).

En diversos estudios se ha reportado que el diametro de la valvula tricuspide representa un factor
prondstico debido a que habla de etapas mas avanzadas de la enfermedad. En un estudio
realizado por Wang et al., se encontré una asociacion entre el incremento en la mortalidad
perinatal y una puntuacion z del anillo de la véalvula tricuspide = 6 (OR 5.3 (2.6-11)) en fetos con
DT o AE (1). La evaluacion del diametro del anillo tricuspideo mostré diferencias notables entre
la primera y ultima valoraciéon en ambos grupos. En los fetos actualmente vivos, el diametro
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disminuy6 de una mediana inicial de 13.2 mm (RIQ: 10.9-15.6) a 10.8 mm (RIQ: 8.75-12.85) en
la ultima medicion. En contraste, en el grupo de mortalidad perinatal, el didmetro inicial fue similar
(12.9 mm, RIQ: 9.1-18.5), pero aumentd considerablemente a 19.3 mm (RIQ: 16.3-21.7) en la
ultima valoracion, indicativo de un deterioro progresivo de la funcion valvular y del tamafio del
anillo tricuspideo (Tabla 2.1).

La medicion de la porcion atrializada del ventriculo derecho y su relacion con el resto de las
cavidades cardiacas se valora con el indice de Celermajer. Se ha descrito en la literatura que
dicho indice nos puede ser de utilidad, ya que se ha visto relacionado con incremento en la
mortalidad (p <0.001). (13) Dicha relacion pudo apreciarse en los resultados de este estudio, en
donde el grupo de pacientes con recién nacido actualmente vivo, se reportd una mediana del
indice de Celermajer de 0.6, a diferencia del grupo con muerte perinatal en donde se reporta una
mediana de 1.3 (RIQ: 1.04, 1.5). Esta relacion también va de la mano con la presencia de
atriomegalia en donde se reportaron areas de la auricula derecha mayores en el grupo de muerte
perinatal (940 mm? vs 557 mm?) (Tabla 2.1).

Dentro de las anomalias cardiacas mas frecuentemente asociadas, encontramos la atresia
pulmonar, la cual en caso de estar presente, representa un factor de mal pronéstico para el feto
debido a que se ha asociado como incremento en la mortalidad (p=0.02). (13) Lo cual concuerda
con los resultados del estudio en donde se observé que hubo un porcentaje significativamente
mayor de atresia pulmonar en pacientes que presentaron muerte perinatal (71.4% vs 28.6%)
(Tabla 2). Ahora bien, un aspecto importante a recalcar es el tipo de atresia, ya que para fetos
con atresia pulmonar funcional se ha descrito el manejo con terapia de oxigenacién materna para
promover la apertura y el flujo anterégrado en la arteria pulmonar en pacientes seleccionadas,
posterior a la cual se han observado mejores desenlaces perinatales. (13,14) Si bien la poblacion
de pacientes en el instituto que han sido sometidas a esta terapia es reducida, si se observo una
mejoria significativa con respecto al flujo de la arteria pulmonar. Siendo que en ambas pacientes
se documento la presencia de flujo anterégrado en la ultima valoracion ecocardiografica (Tabla
2.1).

El flujo del ducto arterial también se ha estudiado debido a que nos traduce la sobrecarga de las
cavidades derechas, por lo que se ha reportado que el flujo retrogrado a través del ducto arterial
se asocia con mayor mortalidad (OR 4.7 (2.4-9.1)) (p = 0.003). (7,13). Dicha alteracién del flujo
pudo ser observada en la primera valoracion ecocardiografica en el 81% de los fetos que
culminaron en muerte perinatal. Por ultimo, la presencia de hidrops o, en etapas mas tempranas,
derrame pericardico, condicionan un incremento en la mortalidad perinatal, siendo el incremento
en la asociacion para hidrops de OR 3.3 (1.0-10.8) y para derrame pericardico OR 3.1 (1.6-6.2).
(7) En este estudio fue posible observar esta asociacion, ya que el grupo de muerte perinatal
tuvo mayor incidencia de derrame pericardico (14.3% vs 28.5%), ascitis (14.3% vs 19%) e hidrops
(14.3% vs 19%) (Tabla 2.1).

DEBILIDADES Y FORTALEZAS

Dentro de las principales debilidades del estudio se encuentra el tamafio de la poblacion, lo cual
condicioné que no fuera posible realizar medidas de asociacion para determinar la fortaleza
estadistica de cada asociacion. Otra debilidad es la naturaleza propia de un estudio retrospectivo,
ya que la informacién fue recabada de reportes ecocardiograficos realizados por distintos
médicos, los cuales tomaron medidas y realizaron célculos de los indices con distintos criterios.
Por lo tanto, no fue posible controlar todas las variables que podrian influir en los desenlaces
perinatales. Dado que el estudio es observacional y transversal, las asociaciones encontradas
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entre las variables no implican necesariamente una relacién causal directa, sino que son
observaciones correlativas que requieren estudios adicionales para validarlas. Por otro lado, este
estudio proporciona un analisis detallado de variables demogréficas, diagndstico prenatal,
resultados ecocardiograficos y desenlaces perinatales, lo cual permite una comprension
exhaustiva de la poblacion estudiada. La comparacion entre los grupos de pacientes ofrece una
perspectiva clara de las diferencias en términos de variables ecocardiograficas y desenlaces, lo
cual cobra relevancia clinica directa, dando paso a posibles estrategias de manejo que puedan
impactar en la mortalidad de estos pacientes.

CONCLUSION

Basado en los hallazgos y resultados obtenidos en este estudio, se concluye que la displasia
tricuspidea y la anomalia de Ebstein son condiciones cardiacas congénitas que representan
desafios significativos en el contexto perinatal. La mortalidad reportada en el INPer es del 63.6%.
Por lo que es de suma importancia continuar con el estudio de la progresion de la enfermedad y
los factores que condicionan mayor riesgo de mortalidad para asi poder ofrecer nuevas terapias
y mejorar el desenlace de estos pacientes. Se observé un incremento en mortalidad perinatal en
aquellos grupos de pacientes con aumento del indice cardiotoracico, el indice de Celermajer,
diametro de anillo tricuspideo y el area de la auricula derecha. Asi como la presencia de flujo
retrogrado por el ducto arterial, ascitis, derrame pericardico e hidrops fetal. Se deben reconocer
las limitaciones inherentes del estudio, como el tamafio de muestra reducido y su naturaleza
retrospectiva, ya que pueden influir en la generalizacion de los resultados. Por lo que son
necesarias futuras investigaciones prospectivas con cohortes mas amplias y un seguimiento a
largo plazo, para poder mejorar las estrategias de manejo prenatal y perinatal, y potencialmente
mejorar los desenlaces para estos pacientes.
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Figura 3. Diagrama de flujo de seleccion de pacientes.




Tabla 1.- Variables demograficas del total de las pacientes.

Edad materna, afios, mediana (RIQ)

Peso al ingreso, kg, mediana (RIQ)

indice de masa corporal, kg/m2, mediana (RIQ)

Edad gestacional al ingreso al INPer, SDG, mediana (RIQ)
Edad gestacional al diagndstico, SDG, mediana (RIQ)

Escolaridad, numero (%)
Primaria
Secundaria
Bachillerato
Licenciatura

Estado civil, nimero (%)
Soltera
Casada
Unidn libre
Divorciada

Antecedente de hijo con cardiopatia congénita, nimero (%)
Antecedente heredofamiliar de cardiopatia congénita, numero (%)

Patologia materna, nimero (%)
Diabetes tipo 1
Diabetes tipo 2
Diabetes gestacional
Hipertension arterial sistémica
Preeclampsia
Hipertension gestacional
Hipotiroidismo
Cardiopatia
Enfermedades autoinmunes
Diagndstico psiquiatrico
Otras
Ninguna

Método de concepcion, nimero (%)
Espontaneo
Reproduccién asistida

Embarazo, nimero (%)

Gemelar
Unico

RIQ: rango intercuartilico, SDG: semanas de gestacion

Total
N =33

25 [24, 34]
68 [59, 75]
26.5 [25, 29.8]
31.1[25.4, 33.4]

32.1[26.6, 34.2]

4[12.1%)]
13 [39.4%]
9 [27.3%]
7 [21.2%]

3[9.1%]
8 [24.2%]
22 [66.7%]

0 [0%]

0 [0%]

0 [0%]

0 [0%]
1 [3%]
0 [0%]
0 [0%]
1 [3%]
0 [0%]
1 [3%]
0 [0%]
0 [0%]
0 [0%]
5[15.2%]
27 [81.8%]

32 [97%]
1[3%]

5[15.2%]
28 [84.8%]



Tabla 1.1.- Diagnostico fetal y abordaje prenatal del total de las pacientes.

Diagnoéstico principal, nimero (%)
Displasia tricuspidea
Anomalia de Ebstein

Anomalias cardiacas agregadas, numero (%)
Total de pacientes
Defectos de tabique interauricular
Defectos de tabique interventricular
Atresia / hipoplasia de valvula pulmonar
Atresia / hipoplasia de valvula adrtica
Defectos del arco aodrtico
Discordancia auriculoventricular
Otras
Ninguna

Anomalias extracardiacas, numero (%)
Total de pacientes
Sistema nervioso central
Tracto digestivo
Musculoesqueléticas
Tracto genitourinario
Otras
Ninguna

Pacientes con alteraciones genéticas, numero (%)

Diagnostico genético, nimero (%)
Diagnéstico prenatal
Diagnéstico postnatal
Sin prueba genética

Procedimientos invasivos, nimero (%)

Tipo de procedimiento, numero (%)
Amniocentesis
Cordocentesis
Biopsia de vellosidades coriales
Otro

Prueba genética, nimero (%)
Cariotipo
MLPA
Exoma
Otra
Ninguna

Resultado del estudio, nimero (%)
Trisomia 18
Trisomia 21
Trisomia 13
Monosomia del X
Otro
Normal

Pacientes que recibieron terapia de hiperoxia materna, nimero (%)

MLPA: Multiplex ligation-dependent probe amplification

Total
N =33

14 [42.4%]
19 [57.6%]

25 [75.7%]
1 [3%]
3[9.1%]
18 [54.5%]
2[6.1%]
0 [0%]

0 [0%]
319.1%]
8 [24.2%]

6 [18.2%]
1[3%]
1[3%]
0 [0%]

0 [0%]
6 [18.2%]
27 [81.8%]

5[15.2%]

412.1%)]
7 [21.2%]
22 [66.6%]

412.1%)]

4[12.1%)]
0 [0%]
0 [0%]
0 [0%]

6 [18.2%]
5 [15.2%]
0 [0%]
0 [0%]
0 [0%]

2[8.7%]
3[9.1%]
0 [0%]
0 [0%]
1[3%]
5[15.2%]

2[8.7%]



Tabla 1.2.- Variables ecocardiograficas de la poblacion.

Estudios realizados, numero, (RIQ)
Edad gestacional al estudio, SDG, (RIQ)
Cardiomegalia, nimero (%)

indice cardiotoracico

Pacientes con medicién, numero (%)

indice cardiotoracico por area, mediana (RIQ)
indice de Celermajer
Pacientes con calculo, nimero (%)
indice de Celermajer, mediana (RIQ)
Regurgitacion tricuspidea
Pacientes con medicién, nimero (%)
Velocidad maxima de regurgitacion tricuspidea (cm/seg), mediana (RIQ)
Anillo tricuspideo
Pacientes con medicién, nimero (%)
Diametro de anillo tricuspideo (mm), mediana (RIQ)
Auricula derecha
Atriomegalia derecha, nimero (%)
Pacientes con medicién, nimero (%)
Area de auricula derecha (mm2), mediana (RIQ)
Flujo de arteria pulmonar, nimero (%)
Anterégrado
Retrégrado
Ausente (atresia)
No reportado
Tipo de atresia, numero (%)
Anatémica
Funcional
Flujo retrégrado de ducto arterial, nimero (%)
Presente
Ausente
No reportado
Funcion del ventriculo derecho, nimero (%)
Normal

Disminuida
No reportada

Toda la poblacién
N =33

50 [100%]
33.3[28.5, 35.1]

44 [88%]

33 [66%)]

0.65[0.59, 0.7]

31 [62%)]

1.22[0.97, 1.62]

36 [72%)]

200 [164, 222]

17 [34%]

13.2[10.2, 17.3]

50 [100%]
23 [46%)]

893 [536, 1,141]

11 [22%]
2 [4%]
33 [66%)]
4 [8%]

11 [33%]
22 [66.7%]

36 [72%)]
5 [10%]
9 [18%]

25 [50%]
7 [14%)]
18 [36%]



Tabla 1.2.- Variables ecocardiograficas de la poblacion.

Estudios realizados, numero, (RIQ)
Funcion del ventriculo izquierdo, nimero (%)
Normal
Disminuida
No reportada
Desviacion del septo interauricular, nimero (%)
Presente
Ausente
No reportada
Frecuencia cardiaca fetal (Ipm), mediana (RIQ)
Ritmo, numero (%)
Normal
Anormal
Derrame pericardico, nimero (%)
Ascitis, nimero (%)
Diagnostico de hidrops
Numero de pacientes (%)
Edad gestacional al diagndstico, mediana (RIQ)
Area pulmonar por ultrasonido, niimero (%)
Normal
Disminuida
No reportada
Perfil cardiovascular
Pacientes con calculo, nimero (%)
Perfil cardiovascular, mediana (RIQ)
IP ducto venoso
Pacientes con calculo, nimero (%)
IP ducto venoso, mediana (RIQ)
IP arteria umbilical
Pacientes con calculo, nimero (%)
IP arteria umbilical, mediana (RIQ)
IP arteria cerebral media

Pacientes con calculo, nimero (%)

IP arteria cerebral media, mediana (RIQ)

RIQ: rango intercuartilico, SDG: semanas de gestacion

Toda la poblacién
N =33

50 [100%]
27 [54%]

5 [10%]
18 [36%]

47 [94%]
1 [2%]

2 [4%]
139 [132, 145]
48 [96%)]

2 [4%]

13 [26%]

6 [12%]

7 [14%]

32.0[27.5, 34.1]

0 [0%]
3[6%]
47 [94%]

10 [20%]

6 [4, 6]

8 [16%]

0.851[0.6, 1.2]

5 [10%]

1.02[0.9, 1.1]

4 [8%]

1.84[1.83, 2.17]



Tabla 1.3.- Seguimiento y desenlaces de toda la poblacion.

Valoraciones recibidas, numero (%)
Psicologia
Neonatologia
Genética

Desenlaces, numero (%)

Muerte fetal

Muerte neonatal

Actualmente vivo

Interrupcién del embarazo
Peso al nacimiento (gr), mediana (RIQ)
Talla al nacimiento (cm), mediana (RIQ)
Sexo, numero (%)

Femenino

Masculino
Apgar al minuto, mediana (RIQ)
Apgar a los 5 minutos, mediana (RIQ)

Desenlaces neonatales, nimero (%)

Sindrome de dificultad respiratoria del RN

Ventilacion mecanica

pH de cordén < 7.1

Apgaralos 5min<7

Admisién a UCIN

Encefalopatia hipoxico isquémica
Hemorragia intraventricular
Otros

Ninguno

RIQ: rango intercuartilico, RN: recién nacido, UCIN: unidad de cuidados intensivos neonatales.

Total
N =33

21[63.6%]
26 [78.8%]
26 [78.8%]

5[15.2%]
16 [48.4%]
7 [21.2%]
5[15.2%]

2,430 [2,030, 2,920]

46 [42, 49]

20 [60.6%]
13 [39.4%]

74, 8]

815, 9]

1[4.3%]
1[4.3%]
1 [4.3%]
6 [26.1%]
8 [34.8%]
0 [0%]
0 [0%]
2[8.7%]
10 [43.5%]



Tabla 2.- Diagnéstico fetal y abordaje de pacientes con recién nacidos actualmente vivos vs muerte perinatal.

EG al ingreso, SDG, mediana (RIQ)
EG al diagnostico, SDG, mediana (RIQ)

Diagnostico principal, numero (%)
Displasia tricuspidea
Anomalia de Ebstein

Anomalias cardiacas agregadas, nimero (%)

Total de pacientes
Defectos de tabique interauricular
Defectos de tabique interventricular
Atresia / hipoplasia de valvula pulmonar
Atresia / hipoplasia de valvula adrtica
Defectos del arco adrtico
Discordancia auriculoventricular
Otras

Ninguna

Anomalias extra cardiacas, numero (%)
Total de pacientes
Sistema nervioso central
Tracto digestivo
Musculoesqueléticas
Tracto genitourinario
Otras
Ninguna

Pacientes con alteraciones genéticas, numero (%)

Diagnostico genético, nimero (%)
Diagndstico prenatal
Diagndstico postnatal
Sin prueba genética

Procedimientos invasivos, nimero (%)

Tipo de procedimiento, numero (%)
Amniocentesis
Cordocentesis
Biopsia de vellosidades coriales
Otro

Prueba genética, nimero (%)
Cariotipo
MLPA
Exoma
Otra
Ninguna

Resultado del estudio, nimero (%)
Trisomia 18
Trisomia 21
Trisomia 13
Monosomia del X
Otro
Normal

Pacientes que recibieron terapia de hiperoxia materna, nimero (%)

Actualmente vivos

N=7
31.3[26.0, 33.3]

33.5[30.2, 34.3]

1[14.3%]
6 [85.7%]

4 [57.1%]
1[14.3%]
0 [0%]
2[28.6%]
0 [0%]
0 [0%]
0 [0%]
1[14.3%]
3 [42.9%]

1[14.3%]
0 [0%]
0 [0%]
0 [0%]
0 [0%]

1[14.3%]

6 [85.7%]

1 [14.3%]

1[14.3%]
2[28.6%]
4 [57.1%]

1 [14.3%]

1[14.3%]
0 [0%]
0 [0%]
0 [0%]

1 [14.3%]
2 [28.6%]
0 [0%]
0 [0%]
0 [0%]

0 [0%]
1[14.3%]
0 [0%]
0 [0%]
0 [0%]
2[28.6%]

2[8.7%]

Muerte perinatal
N =21

32.2[27.1, 34.2]

32.5[28.4, 34.2]

11 [52.3%]
10 [47.7%]

17 [81%]
0 [0%]
1[4.7%]
15 [71.4%]
0 [0%]

0 [0%]

0 [0%]
1[4.7%]
4 [19%]

4 [19%]
1[4.7%]
1[4.7%]
0 [0%]
0 [0%]
4 [19%]
17 [81%)]

2[9.5%]

0 [0%]
5 [23.8%]
16 [76.2%]

0 [0%]

NA

3 [14.2%]
21[9.5%]
0 [0%]
0 [0%]
0 [0%]

1[4.7%]
0 [0%]
0 [0%]
0 [0%]

1[4.7%]

3 [14.2%]

0 [0%]






Tabla 2.1.- Caracteristicas ecocardiograficas de primer y ultimo ecocardiograma de pacientes con recién nacidos

actualmente vivos vs muerte perinatal.

Estudios realizados, numero (%)

Edad gestacional al estudio, SDG, mediana (RIQ)

Cardiomegalia, nimero (%)

indice cardiotoracico

Pacientes con medicién, numero (%)

indice cardiotoracico por area, mediana (RIQ)

indice de Celermajer

Pacientes con calculo, nimero (%)
indice de Celermajer, mediana (RIQ)

Regurgitacion tricuspidea
Pacientes con medicién, numero (%)

Velocidad maxima de regurgitacion
tricuspidea (cm/seg), mediana (RIQ)

Anillo tricuspideo
Pacientes con medicién, numero (%)

Diametro de anillo tricuspideo (mm),
mediana (RIQ)

Auricula derecha (AD)
Atriomegalia derecha, nimero (%)
Pacientes con medicién, numero (%)

Area de auricula derecha (mm2), mediana
(RIQ)

Flujo de arteria pulmonar, nimero (%)
Anterégrado
Retrégrado
Ausente (atresia)
No reportado

Tipo de atresia, nimero (%)
Anatomica
Funcional

Flujo retrégrado de ducto arterial, nimero (%)

Presente
Ausente
No reportado

Actualmente vivos

Primer USG

7 [100%]

34.2
[30.2, 34.3]

5 [71.4%]

4[57.1%)]

0.5 [0.4, 0.57]

5 [71.4%]

0.61
[0.6, 0.78]

4[57.1%)]

221
[215, 232]

3 [42.9%]

13.2
[10.9, 15.6]

7 [100%]
3 [42.9%]

557
[413, 849.5]

4[57.1%)]
0 [0%)]
2[28.6%]
1[14.3%]

0 [0%]
2 [28.6%]

3[42.9%]
2[28.6%]
2[28.6%]

Ultimo USG

4[100%]

36.2
[36.0, 37.0]

3 [75%)]

1 [25%]

0.5 [0.5, 0.5]

0 [0%]

NA

3 [75%)]

200
[148, 256]

2 [100%]

10.8
[8.75, 12.85]

2 [50%]

0 [0%]

NA

4[100%]
0 [0%]
0 [0%]
0 [0%]

0 [0%]
0 [0%]

1 [25%]
1 [25%]
2 [50%]

Muerte perinatal

Primer USG

21 [100%]

33
[28.4, 34.3]

21 [100%]

14 [66%]

0.64 [0.59, 0.7]

15 [71.4%)]

1.3 [1.04, 1.5]

15 [71.4%]

200
[160, 202]

4 [19%]

12.9
[9.1, 18.5]

21 [100%]
11 [52.3%]

940
[495.5, 1098.5]

2[9.5%]
1[4.7%]
16 [76.1%]
2[9.5%]

6 [28.5%]
10 [47.6%)]

17 [81%)]
1 [4.7%]
3[14.2%]

N=21

Ultimo USG

10 [100%]

35.35
[34.2, 36.15]

10 [100%]

9 [90%]

0.67 [0.66,0.76]

6 [60%]

1.59[1.2, 1.8]

6 [60%]

203.5
[200, 231.7]

4 [40%]

19.3
[16.3, 21.7]

10 [100%]
5 [50%]

1387
[1117, 1473]

0 [0%]
1[10%]
9 [90%]
0 [0%]

3 [30%]
6 [60%)]

10 [100%]
0 [0%]
0 [0%]



Tabla 2.1.- Caracteristicas ecocardiograficas de primer y ultimo ecocardiograma de pacientes con recién nacidos

actualmente vivos vs muerte perinatal.

Estudios realizados, numero (%)
Funcion del ventriculo derecho, nimero (%)
Normal
Disminuida
No reportada
Funcion del ventriculo izquierdo, nimero (%)
Normal
Disminuida
No reportada
Desviacioén del septo interauricular, nimero (%)
Presente
Ausente
No reportada
Frecuencia cardiaca fetal (Ipm), mediana (RIQ)
Ritmo, numero (%)
Normal
Anormal
Derrame pericardico, nimero (%)
Ascitis, numero (%)
Diagnéstico de hidrops
Numero de pacientes (%)
Edad gestacional al diagnéstico, mediana (IQR)
Area pulmonar por ultrasonido, nimero (%)
Normal
Disminuida
No reportada
Perfil cardiovascular

Pacientes con puntaje, numero (%)

Perfil cardiovascular, mediana (IQR)

Actualmente vivos

N=7

Primer USG

7 [100%]

6 [85.7%]
0 [0%]
1[14.3%]

6 [85.7%]
0 [0%]
1[14.3%]

7 [100%]
0 [0%]

0 [0%]
133 [131, 134]
7 [100%]

0 [0%]
1[14.3%]

1[14.3%]

1[14.3%]

34.2[34.2, 34.2]

0 [0%]
0 [0%]
7 [100%]

1[14.3%]

414, 4]

Ultimo USG

4[100%]

3 [%]
0 [0%]
1 [25%]

3 [%]
0 [0%]
1 [25%]

4 [100%]
0 [0%]

0 [0%]
130 [126, 139]
4 [100%]

0 [0%]

1 [25%]

0 [0%]

0 [0%]

NA

0 [0%]
0 [0%]
4 [100%]

0 [0%]

NA

RIQ: rango intercuartilico, SDG: semanas de gestacion, NA: no aplica

Muerte perinatal

Primer USG

21 [100%]

8 [38%]
4 [19%]
9 [42.8%]

9 [42.8%]
3 [14.2%]
9 [42.8%]

20 [95.3%]
1[4.7%]

0 [0%]
143 [135, 146]
19 [90.4%]

2 [9.5%]

6 [28.5%]

4 [19%]

4 [19%]

33.0 [31.1, 34.1]

0 [0%]
1[4.7%]
20 [95.3%]

4 [19%]

6 [6, 6]

Ultimo USG

10 [100%]

4 [40%]
2 [20%]
4 [40%]

5 [50%]
1[10%]
4 [40%]

10 [100%]
0 [0%]

0 [0%]
135 [127, 145]
10 [100%]

0 [0%]

3 [30%]

0 [0%]

0 [0%]

NA

0 [0%]
0 [0%]
10 [100%]

2 [20%]

6 [6,6]



Tabla 2.2.- Seguimiento y desenlaces de pacientes con recién nacidos actualmente vivos vs muerte perinatal.

Valoraciones recibidas, numero (%)
Psicologia
Neonatologia
Genética

Via de nacimiento, numero (%)
Vaginal espontaneo
Cesarea electiva
Cesarea de urgencia

Peso al nacimiento (gr), mediana (RIQ)

Talla al nacimiento (cm), mediana (RIQ)

Sexo, numero (%)
Femenino
Masculino

Apgar al minuto, mediana (RIQ)
Apgar a los 5 minutos, mediana (RIQ)

Desenlaces neonatales, numero (%)
Sindrome de dificultad respiratoria del RN
Ventilacion mecanica
pH de cordén < 7.1
Apgaralos 5min<7
Admisién a UCIN
Encefalopatia hipoxico isquémica
Hemorragia intraventricular
Otros
Ninguno

Actualmente vivos
N=7

4[57.1%]
4 [57.1%]
4 [57.1%]

3 [42.9%]
4[57.1%)]
0 [0%)]

2636 [2382, 3090]

47.8[46.5, 48.7]

5[71.4%]
2[28.6%]

816, 8]

918, 9]

0 [0%)]
0 [0%)]
1[14.3%]
2 [28.6%]
3 [42.9%]
0 [0%)]
0 [0%)]
1[14.3%]
2 [28.6%]

Muerte perinatal

N=21

12 [57.1%)]
17 [81%]
17 [81%]

15 [71.4%)]
5 [23.8%]
1 [4.7%]

2520 [2090, 2805]

46 [43, 49]

13 [61.9%]
8 [38.1%]

NA

NA

1 [4.7%]
1 [4.7%]
0 [0%]
4119%]

5 [23.8%]
0 [0%]
0 [0%]

1 [4.7%]

13 [61.9%]

RIQ: rango intercuartilico, RN: recién nacido, UCIN: unidad de cuidados intensivos neonatales.



Tabla 3.- Diagnostico fetal y abordaje de pacientes divididos segtin el desenlace: recién nacido actualmente vivo, muerte
neonatal, muerte fetal e interrupcion legal del embarazo.

EG al ingreso, SDG, mediana (RIQ)
EG al diagnostico, SDG, mediana (RIQ)

Diagnostico principal, numero (%)
Displasia tricuspidea
Anomalia de Ebstein

Anomalias cardiacas agregadas, niumero (%)
Total de pacientes
Defectos de tabique IA
Defectos de tabique IV
Atresia / hipoplasia de valvula pulmonar
Atresia / hipoplasia de valvula adrtica
Defectos del arco aodrtico
Discordancia auriculoventricular
Otras
Ninguna

Anomalias extracardiacas, nimero (%)
Total de pacientes
Sistema nervioso central
Tracto digestivo
Musculoesqueléticas
Tracto genitourinario
Otras
Ninguna

Pacientes con alteraciones genéticas, numero (%)

Diagnostico genético, nimero (%)
Diagnéstico prenatal
Diagnéstico postnatal
Sin prueba genética

Procedimientos invasivos, nimero (%)

Tipo de procedimiento, numero (%)
Amniocentesis
Cordocentesis
Biopsia de vellosidades coriales
Otro

Prueba genética, nimero (%)
Cariotipo
MLPA
Exoma
Otra
Ninguna

Resultado del estudio, nimero (%)
Trisomia 18
Trisomia 21
Trisomia 13
Monosomia del X
Otro
Normal

Actualmente Muerte fetal
vivos
N=7 N=5

31.3[26.0, 33.3] 33.1[31.1, 34.1]

33.5[30.2, 34.3] 34.1[32.1, 34.2]

1 [14.3%)] 2 [40%]
6 [85.7%] 3 [60%]
4[57.1%] 4 [80%]
1 [14.3%] 0 [0%]
0 [0%] 1 [20%)]
1[9.5%] 3 [60%]
0 [0%] 0 [0%]
0 [0%] 0 [0%]
0 [0%] 0 [0%]
1 [14.3%] 0 [0%]
3 [42.9%)] 1 [20%)]
1 [14.3%)] 2 [40%]
0 [0%] 1[20%]
0 [0%] 1[20%]
0 [0%] 0 [0%]
0 [0%] 0 [0%]
1 [14.3%)] 2 [40%]
6 [85.7%] 3 [60%]
1 [14.3%] 2 [40%]
1 [14.3%)] 0 [0%]
2[28.6%] 3 [60%]
4 [57.1%] 2 [40%]
1 [14.3%)] 0 [0%]
1[14.3%]
0 [0%] NA
0 [0%]
0 [0%]
1 [14.3%] 1 [20%]
2 [28.6%] 2 [40%]
0 [0%] 0 [0%]
0 [0%] 0 [0%]
0 [0%] 0 [0%]
0 [0%] 1[20%]
1 [14.3%)] 0 [0%]
0 [0%] 0 [0%]
0 [0%] 0 [0%]
0 [0%] 1[20%]
2[28.6%] 1[20%]

Muerte neonatal Interrupcién del

embarazo
N=16 N=5
31.7 [27 1, 34.2] 23.5[21.5, 26.4]

32.4[28.2, 34.2] 23.5[17.5, 24.3]

9 (56.3%) 2 [40%]
7 (43.8%) 3 [60%]
13 [81.2%] 4 [80%]
0 [0%] 0 [0%]
0 [0%] 1 [20%]
12 [75%] 2 [40%]
0 [0%] 2 [40%]
0 [0%] 0 [0%]
0 [0%] 0 [0%]
1[6.3%] 1 [20%]
3 [18.8%] 1 [20%]
2 [12.5%] 1 [20%]
0 [0%] 0 [0%]
0 [0%] 0 [0%]
0 [0%] 0 [0%]
0 [0%] 0 [0%]
2[12.5%] 1 [20%]
14 [87.5%] 4[80%]
0 [0%] 3 [60%]
0 [0%] 3 [60%]
2[12.5%] 0 [0%]
14 [87.5%] 2 [40%]
0 [0%] 3 [60%]
3 [60%]

NA 0 [0%]

0 [0%]

0 [0%]

2 [12.5%] 3 [60%]
0 [0%] 0 [0%]
0 [0%] 0 [0%]
0 [0%] 0 [0%]
0 [0%] 0 [0%]
0 [0%] 1 [20%]
0 [0%] 2 [40%]
0 [0%] 0 [0%]
0 [0%] 0 [0%]
0 [0%] 0 [0%]
2[12.5%] 0 [0%]



Tabla 3.1.- Caracteristicas ecocardiograficas en la primera y ultima evaluacién de pacientes divididos segun el desenlace: recién nacido actualmente vivo, muerte

neonatal, muerte fetal e interrupcion legal del embarazo.

Actualmente vivos

N=7
Primer USG  Ultimo USG
Estudios realizados, numero (%) 7 [100%] 4 [100%]

34.2 36.2

Edad gestacional al estudio, SDG, mediana (RIQ) [30.2, 34.3] [36.0, 37.0]

Cardiomegalia, nimero (%) 51[71.4%] 3 [75%]
indice cardiotoracico

Pacientes con medicién, nimero (%) 4 [57.1%] 1 [25%]
indice cardiotoracico por area, mediana (RIQ)  0.5[0.4,0.57] 0.5[0.5, 0.5]

indice de Celermajer

Pacientes con calculo, nimero (%) 5 [71.4%] 0 [0%]
indice de Celermajer, mediana (RIQ) 0.61 NA
[0.6, 0.78]

Regurgitacion tricuspidea

Pacientes con medicién, nimero (%) 4 [57.1%] 3 [75%]
Velocidad maxima de regurgitacion 221 200
tricuspidea (cm/seg), mediana (RIQ) [215, 232] [148, 256]

Anillo tricuspideo
Pacientes con medicién, numero (%) 3 [42.9%] 2 [100%]

Diametro de anillo tricuspideo (mm), 13.2 10.8
mediana (RIQ) [10.9,15.6] [8.75, 12.85]

Muerte neonatal

N =
Primer USG
16 [100%]

32.85
[29.4, 35.3]

16 [100%)]

12 [75%]

0.645
[0.6, 0.7]

13 [81%]

1.3
[1.04, 1.57]

13 [81%]

200
[165, 204]

3 [19%)]

15.6
[12.9, 21.5)]

16

Ultimo USG
10 [100%]

35.35
[34.2, 36.15]

10 [100%]

9 [90%]

0.67 [0.66,0.76]

6 [60%]

1.59[1.2, 1.8]

6 [60%]

203.5
[200, 231.7]

4 [40%]

19.3
[16.3, 21.7]

Muerte fetal

N=5

Primer USG
5[100%]

34.1
[32.1, 34.3]

5 [100%)]

2 [40%]

0.69
[0.66, 0.71]

2 [40%]

1.11
[1.06, 1.17]

2 [40%]

150
[145, 155]

1 [20%]

5.6
5.6, 5.6]

Ultimo USG

0

Interrupcion del embarazo

N=5

Primer USG
6 [100%]

223
[19.0, 25.4]

4[66.7%]

4[66.7%]

0.66
[0.63, 0.72]

4 [66.7%]

1.2
[1.06, 1.43]

6 [100%]

214.5
[1565.7, 235.7]

4[66.7%]

12.7
[11.7, 12.7]

Ultimo USG

0



Tabla 3.1.- Caracteristicas ecocardiograficas en la primera y ultima evaluacién de pacientes divididos segun el desenlace: recién nacido actualmente vivo, muerte
neonatal, muerte fetal e interrupcion legal del embarazo.

Estudios realizados, numero (%)
Auricula derecha (AD)

Atriomegalia derecha, nimero (%)
Pacientes con medicién, numero (%)

Area de auricula derecha (mm2), mediana
(RIQ)

Flujo de arteria pulmonar, nimero (%)
Anterégrado
Retrogrado
Ausente (atresia)
No reportado

Tipo de atresia, nimero (%)
Anatomica
Funcional

Flujo retrégrado de ducto arterial, nimero (%)

Presente
Ausente
No reportado

Funcion del ventriculo derecho, nimero (%)
Normal
Disminuida
No reportada

Funcion del ventriculo izquierdo, nimero (%)
Normal
Disminuida
No reportada

Actualmente vivos

N=7
Primer USG  Ultimo USG
7 [100%] 4 [100%]
7 [100%)] 2 [50%]
3 [42.9%] 0 [0%]
557
[413, 849.5] NA
4 [57.1%)] 4 [100%]
0 [0%] 0 [0%)]
2 [28.6%] 0 [0%]
1[14.3%] 0 [0%]
0 [0%] 0 [0%]
2 [28.6%] 0 [0%]
3 [42.9%] 1[25%]
2 [28.6%] 1 [25%]
2 [28.6%] 2 [50%]
6 [85.7%] 3 [%]
0 [0%] 0 [0%]
1[14.3%] 1 [25%]
6 [85.7%] 3 [%]
0 [0%] 0 [0%)]
1 [14.3%] 1 [25%]

Muerte neonatal

N=16
Primer USG Ultimo USG
16 [100%] 10 [100%]
16 [100%] 10 [100%)]
9 [56%] 5 [50%]
940 1387
[476, 1140] [1117, 1473]
1[6%] 0 [0%]
0 [0%)] 1[10%]
14 [88%] 9 [90%]
1[6%] 0 [0%]
5 [36%] 3 [30%]
9 [64%] 6 [60%]
14 [88%)] 10 [100%)]
0 [0%)] 0 [0%)]
2 [12%] 0 [0%]
6 [38%] 4 [40%]
2 [12%] 2 [20%]
8 [50%] 4 [40%]
7 [44%] 5 [50%]
1[6%] 1[10%]
8 [50%] 4 [40%)]

Muerte fetal

N=5

Primer USG  Ultimo USG

5[100%]

5 [100%]
2 [40%]

766.5
[640.7, 892.2]

1 [20%)]
1 [20%]
2 [40%]
1 [20%]

1 [20%]
1 [20%]

3 [60%)]
1 [20%]
1 [20%]

2 [40%]
2 [40%]
1 [20%]

2 [40%]
2 [40%]
1 [20%]

0

Interrupcion del embarazo

N=5
Primer USG  Ultimo USG

6 [100%] 0

6 [100%] -
4 [66.7%] -

586
[461.7, 61]

0 [0%]

0 [0%] -
5 [83.3%]
1[16.7%]

2 [40%] -
3 [60%]

4 [66.7%]
0 [0%]
2[33.3%]

3 [50%]
1[16.7%]
2[33.3%]

3 [50%]
1[16.7%]
2[33.3%]



Tabla 3.1.- Caracteristicas ecocardiograficas en la primera y ultima evaluacién de pacientes divididos segun el desenlace: recién nacido actualmente vivo, muerte
neonatal, muerte fetal e interrupcion legal del embarazo.

Estudios realizados, numero (%)

Desviacion del septo IA, numero (%)
Presente
Ausente
No reportada
Frecuencia cardiaca fetal (Ipm), mediana (RIQ)
Ritmo, numero (%)
Normal
Anormal
Derrame pericardico, nimero (%)
Ascitis, numero (%)

Diagnostico de hidrops

Numero de pacientes (%)
Edad gestacional al diagndstico, mediana (RIQ)

Area pulmonar por ultrasonido, nimero (%)
Normal
Disminuida
No reportada

Perfil cardiovascular

Actualmente vivos

N=7
Primer USG  Ultimo USG
7 [100%] 4 [100%)]
7 [100%] 4 [100%)]
0 [0%] 0 [0%]

0 [0%] 0 [0%]
133 130
[131,134]  [126, 139]
7 [100%] 4[100%]
0 [0%] 0 [0%]

1 [14.3%] 1[25%]
1 [14.3%] 0 [0%]

1 [14.3%] 0 [0%]

34.2
[34.2, 34.2] NA
0 [0%] 0 [0%]
0 [0%] 0 [0%]
7 [100%] 41100%)

Muerte neo

N=16
Primer USG

16 [100%]

16 [100%]
0 [0%]
0 [0%]
143.5

[138, 153]
14 [88%]
2 [13%]
5 [31%]

2 [13%]

2 [13%]

30.2
[29.3, 31.1]

0 [0%]
1[6%]
15 [94%]

natal

Ultimo USG

10 [100%]

10 [100%]
0 [0%]
0 [0%]
135.5

[127, 145]

10 [100%]
0 [0%]
3 [30%]

0 [0%]

0 [0%]
NA

0 [0%]

0 [0%]
10 [100%]

Muerte fetal

N=5

Primer USG

5[100%]

4[80%]
1[20%]
0 [0%]
139
[135, 145]
5[100%]
0 [0%]
1 [20%]

2 [40%)]

2 [40%)]

34.2
[34.1, 34.2]

0 [0%]
0 [0%]
5 [100%)]

Ultimo USG

0

Interrupcion del embarazo

N=5

Primer USG

6 [100%]

6 [100%]
0 [0%]
0 [0%]

145

[142, 149]

6 [100%]

2[33.3%]

1[16.7%]

2 [33.3%]

24.4
[23.3, 25.5]

0 [0%]
2 [33.3%]
4 [66.7%]

Ultimo USG
0



Tabla 3.1.- Caracteristicas ecocardiograficas en la primera y ultima evaluacién de pacientes divididos segun el desenlace: recién nacido actualmente vivo, muerte
neonatal, muerte fetal e interrupcion legal del embarazo.

Estudios realizados, numero (%)
Pacientes con puntaje, numero (%)
Perfil cardiovascular, mediana (RIQ)
IP ducto venoso

Pacientes con medicién, numero (%)

IP ducto venoso, mediana (RIQ)

IP arteria umbilical
Pacientes con medicién, numero (%)

IP arteria umbilical, mediana (RIQ)

IP arteria cerebral media
Pacientes con medicién, nimero (%)

IP arteria cerebral media, mediana (RIQ)

Actualmente vivos

Primer USG

7 [100%]
1[14.3%]

4[4, 4]

0 [0%]

NA

0 [0%]

NA

0 [0%]

NA

Ultimo USG

4[100%]
0 [0%]

NA

0 [0%]

NA

0 [0%]

NA

0 [0%]

NA

Muerte neonatal

Primer USG

16 [100%]
3 [19%)]

6 [6,6.5]

1 [6%]

0.58
[0.58,0.58]

1 [6%]

1.13
[1.13,1.13]

1 [6%]

1.83
[1.83,1.83]

Ultimo USG

10 [100%]
2 [20%]

6 [6,6]

1[10%]

0.91
[0.91,0.91]

1[10%]

0.87
[0.87,0.87]

0 [0%]

NA

Muerte fetal

N=5

Primer USG
5[100%]
1 [20%)]

6 [6, 6]

3 [60%]

0.6
[0.56, 0.69]

1 [20%]

1.02
[1.02, 1.02]

1 [20%]

1.83
[1.83, 1.83]

Ultimo USG

0

Interrupcion del embarazo

N=5

Primer USG
6 [100%]
3 [50%]

413, 8]

2[33.3%]

1.51
[1.51, 1.51]

1[16.7%]

1.75
[1.75, 1.75]

1[16.7%]

2.31
[2.31, 2.31]

Ultimo USG

0



Tabla 3.2.- Seguimiento y desenlaces de pacientes divididos segun el desenlace: recién nacido actualmente vivo, muerte
neonatal, muerte fetal e interrupcion legal del embarazo.

Valoraciones recibidas, numero (%)
Psicologia
Neonatologia
Genética

Via de nacimiento, numero (%)
Vaginal espontaneo
Cesarea electiva
Cesarea de urgencia

Peso al nacimiento (gr), mediana (RIQ)

Talla al nacimiento (cm), mediana (RIQ)

Sexo, numero (%)
Femenino
Masculino

Apgar al minuto, mediana (RIQ)
Apgar a los 5 minutos, mediana (RIQ)

Desenlaces neonatales, numero (%)
Sindrome de dificultad respiratoria del RN
Ventilacion mecanica
pH de cordon < 7.1
Apgar alos 5min<7
Admisién a UCIN
Encefalopatia hipoxico isquémica
Hemorragia intraventricular
Otros
Ninguno

Edad a la defuncion (dias), mediana (RIQ)

Edad gestacional a la defuncién (SDG), mediana
(RIQ)

Edad gestacional a la interrupciéon, mediana (RIQ)
Cuidados paliativos, numero (%)

Cirugia, numero (%)

Edad al momento de la cirugia (dias), mediana (RIQ)

Estancia en UCIN (dias), mediana (RIQ)

Actualmente vivos, nimero (%)
Edad actual, afios, mediana (RIQ)

Unidad de referencia, numero (%)
INCICh
INP
HIM
Otro

Actualmente
vivos

N=5

2 [40%]
2 [40%]
2 [40%]

3 [60%]
2 [40%]
0 [0%]

2390
[2375, 2636]

47 [46, 47.8]

3 [60%]
2 [40%]

716, 8]
98, 9]

0 [0%]
0 [0%]
1[20%)
2 [40%)]
1 [20%)]
0 [0%]
0 [0%]
1 [20%]
2 [40%]

NA

NA

NA
0 [0%]

1 [20%]
120 [120, 120]

8
[3, 34]

5[100%]
1[0.5, 5]

5 [100%)]
0 [0%]
0 [0%]
0 [0%]

Muerte fetal

N=5

4 [80%]
4 [80%]
5[100%]

5 [100%]
0 [0%]
0 [0%]

2180

[2088, 2215]

42 [42, 42]

2 [40%]
3 [60%]

NA

NA

NA

NA

36.3
[34.4, 37]

NA

NA

NA

NA

NA

NA

Muerte neonatal

N=16

8 [50%]
13 [81.3%]
12 [75%]

10 [62.5%]
5[31.3%]
116.3%]

2,642

[2,345, 2,931]

47.6 [45.9, 49.6]

11 [68.8%]
5[31.3%]

713, 8]

7[4, 8]

1[6.3%]
1 [6.3%]
0 [0%]
4 [25%]
5 [31.3%]
0 [0%]
0 [0%]
1[6.3%]
8 [50%]

0
[0, 1.75]

NA

NA
14 [87.5%]

1[6.3%]
28 [28, 28]

0
[0, 1.25]

NA

3[18.8%]
0 [0%]
0 [0%]
0 [0%]

Interrupcién
del embarazo

N=5

5[100%]
5 [100%]
5 [100%]

5 [100%]
0 [0%]
0 [0%]

429
[385, 640]

28 [25, 29]

2 [40%]
3[60%]

NA

NA

NA

NA

NA

24 [23.3,27.2]

1 [20%]

NA

NA

NA

NA
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