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Introducción

• Las cardiopatías congénitas son las afecciones mas 
comunes en la vida prenatal. 

• Incidencia 6-12/1000 nacidos vivos.

• La mayoría de las malformaciones cardiacas ocurren 
tempranamente en el desarrollo y permanecen estables en 
el embarazo.

• Un pequeño grupo de cardiopatías pueden ser evolutivas a 
lo largo de la gestación y se podrían beneficiar de la terapia 
fetal.



Terapia Fetal en Cardiopatías 
Congénitas

• Estenosis Aórtica Severa 
– Síndrome de Hipoplasia de Ventrículo Izquierdo

• Atresia Pulmonar con septum 
interventricular intacto 
– Síndrome de Hipoplasia de Ventrículo Derecho

• Síndrome de Hipoplasia de Ventrículo 
Izquierdo con Septum atrial intacto o 
restrictivo

Freud LR, Tworetzky W. Fetal interventions for congenital heart disease. Curr Opin Pediatr. 2016 Apr;28(2):156-62.



Objetivos Terapia Fetal

Estenosis Aórtica 
Severa / SHVI

Lograr 
circulación 

biventricular

Atresia Pulmonar 
con septum 

interventricular 
intacto / SHVD

Lograr 
circulación 

biventricular

SHVI / Septum 
atrial 

intacto/restrictivo

Mejorar 
sobrevida

Freud LR, Tworetzky W. Fetal interventions for congenital heart disease. Curr Opin Pediatr. 2016 Apr;28(2):156-62.



Estenosis Aórtica Severa - SHVI

• La estenosis aórtica severa diagnosticada en 2do 
trimestre con ventrículo izquierdo normal o dilatado 
puede evolucionar a SHVI.

• Fisiopatología
– VI bombea contra una postcarga elevada
– Dilatación y disfunción ventricular 
– Regurgitación mitral 
– Disminución de la perfusión miocárdica 
– Muerte celular y desarrollo de tejido cicatricial 
– Detención del desarrollo de VI

Schidlow DN, Tworetzky W, Wilkins-Haug LE. Percutaneous fetal cardiac interventions for structural heart disease. Am J Perinatol. 2014 

Aug;31(7):629-36.



Cirugía en SHVI

Trusty PM, Slesnick TC, Wei ZA, Rossignac J, Kanter KR, Fogel MA, Yoganathan AP. Fontan Surgical Planning: Previous Accomplishments, 

Current Challenges, and Future Directions. J Cardiovasc Transl Res. 2018 Apr;11(2):133-144.



EAo/SHVI 

Freud LR, Tworetzky W. Fetal interventions for congenital heart disease. Curr Opin Pediatr. 2016 Apr;28(2):156-62.



Ecocardiografía fetal en EAo/SHVI

Schidlow DN, Tworetzky W, Wilkins-Haug LE. Percutaneous fetal cardiac interventions for structural heart disease. Am J Perinatol. 2014 

Aug;31(7):629-36.



Ecocardiografía fetal en EAo/SHVI

Schidlow DN, Freud L, Friedman K, Tworetzky W. Fetal interventions for structural heart disease. Echocardiography. 2017 Dec;34(12):1834-

1841.



EAo/SHVI
Selección de Pacientes

• ¿Puede la ecocardiografía fetal identificar aquellos 
fetos que van a desarrollar SHVI?

• ¿Se puede realizar una valvuloplastía aórtica de 
manera segura y exitosa en esos fetos?

• ¿Una valvuloplastía aórtica fetal exitosa puede 
restaurar un flujo adecuado que permita el 
desarrollo del VI?

Tworetzky W, Wilkins-Haug L, Jennings RW, van der Velde ME, Marshall AC, Marx GR, Colan SD, Benson CB, Lock JE, Perry SB. Balloon

dilation of severe aortic stenosis in the fetus: potential for prevention of hypoplastic left heart syndrome: candidate selection, technique, and 

results of successful intervention. Circulation. 2004 Oct 12;110(15):2125-31.



EAo/SHVI
Selección de Pacientes

• Elementos que sugieren progresión a SHVI

– Flujo retrógrado en arco aórtico transverso

– Flujo izquierda-derecha en foramen oval

– Onda E/A mitral monofásica

– Disfunción sistólica de VI

Schidlow DN, Freud L, Friedman K, Tworetzky W. Fetal interventions for structural heart disease. Echocardiography. 2017 Dec;34(12):1834-

1841.



EAo/SHVI
Selección de Pacientes

Schidlow DN, Freud L, Friedman K, Tworetzky W. Fetal interventions for structural heart disease. Echocardiography. 2017 Dec;34(12):1834-

1841.



Técnica Valvuloplastía aórtica fetal

Freud LR, Tworetzky W. Fetal interventions for congenital heart disease. Curr Opin Pediatr. 2016 Apr;28(2):156-62.
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Selamet Tierney ES, Wald RM, McElhinney DB, Marshall AC, Benson CB, Colan SD, Marcus EN, Marx GR, Levine JC, Wilkins-Haug L, Lock JE, 

Tworetzky W. Changes in left heart hemodynamics after technically successful in-utero aortic valvuloplasty. Ultrasound Obstet Gynecol. 2007 

Oct;30(5):715-20.
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74% de éxito

30% circulación 

biventricular

40% complicaciones

McElhinney DB, Marshall AC, Wilkins-Haug LE, Brown DW, Benson CB, Silva V, Marx GR, Mizrahi-Arnaud A, Lock JE, Tworetzky W. Predictors

of technical success and postnatal biventricular outcome after in utero aortic valvuloplasty for aortic stenosis with evolving hypoplastic left heart

syndrome. Circulation. 2009 Oct 13;120(15):1482-90.
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Análisis multivariado

McElhinney DB, Marshall AC, Wilkins-Haug LE, Brown DW, Benson CB, Silva V, Marx GR, Mizrahi-Arnaud A, Lock JE, Tworetzky W. Predictors

of technical success and postnatal biventricular outcome after in utero aortic valvuloplasty for aortic stenosis with evolving hypoplastic left heart

syndrome. Circulation. 2009 Oct 13;120(15):1482-90.

Sensibilidad 100%

Especificidad 53% 

VPP 38% 

VPN 100% 
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• El éxito de la valvuloplastía se logró en aprox. ¾ de los 
casos. 

• Un menor largo del VI se asoció con mayor riesgo de falla 
de la técnica.

• Existe un riesgo importante de óbito.
• La regurgitación aórtica es común y generalmente mejora 

o desaparece antes del nacimiento.
• El VI no crece después de una valvuloplastía exitosa pero 

contribuye al gasto cardiaco. 
• Una combinación de características anatómicas y 

fisiológicas del corazón izquierdo puede identificar aquellos 
fetos con potencial de lograr una circulación biventricular. 

McElhinney DB, Marshall AC, Wilkins-Haug LE, Brown DW, Benson CB, Silva V, Marx GR, Mizrahi-Arnaud A, Lock JE, Tworetzky W. Predictors

of technical success and postnatal biventricular outcome after in utero aortic valvuloplasty for aortic stenosis with evolving hypoplastic left heart

syndrome. Circulation. 2009 Oct 13;120(15):1482-90.



Freud LR, McElhinney DB, Marshall AC, Marx GR, Friedman KG, del Nido PJ, Emani SM, Lafranchi T, Silva V, Wilkins-Haug LE, Benson CB, 

Lock JE, Tworetzky W. Fetal aortic valvuloplasty for evolving hypoplastic left heart syndrome: postnatal outcomes of the first 100 patients. 

Circulation. 2014 Aug 19;130(8):638-45.

Técnica exitosa en 

77 pacientes



Sobrevida post valvuloplastía

Freud LR, McElhinney DB, Marshall AC, Marx GR, Friedman KG, del Nido PJ, Emani SM, Lafranchi T, Silva V, Wilkins-Haug LE, Benson CB, 

Lock JE, Tworetzky W. Fetal aortic valvuloplasty for evolving hypoplastic left heart syndrome: postnatal outcomes of the first 100 patients. 

Circulation. 2014 Aug 19;130(8):638-45.
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Criterios de selección

Prosnitz AR, Drogosz M, Marshall AC, Wilkins-Haug LE, Benson CB, Sleeper LA, Tworetzky W, Friedman KG. Early hemodynamic changes after

fetal aortic stenosis valvuloplasty predict biventricular circulation at birth. Prenat Diagn. 2018 Mar;38(4):286-292.

El feto 
probablemente 
va a desarrollar 

SHVI

El VI tiene 
posibilidad de 

recuperarse tras 
una 

valvuloplastía 
exitosa para 
soportar la 
circulación 
sistémica



Friedman KG, Sleeper LA, Freud LR, Marshall AC, Godfrey ME, Drogosz M, Lafranchi T, Benson CB, Wilkins-Haug LE, Tworetzky W. Improved

technical success, postnatal outcome and refined predictors of outcome for fetal aortic valvuloplasty. Ultrasound Obstet Gynecol. 2018 

Aug;52(2):212-220.



Modelos predictivos

Friedman KG, Sleeper LA, Freud LR, Marshall AC, Godfrey ME, Drogosz M, Lafranchi T, Benson CB, Wilkins-Haug LE, Tworetzky W. Improved

technical success, postnatal outcome and refined predictors of outcome for fetal aortic valvuloplasty. Ultrasound Obstet Gynecol. 2018 
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Análisis CART

Friedman KG, Sleeper LA, Freud LR, Marshall AC, Godfrey ME, Drogosz M, Lafranchi T, Benson CB, Wilkins-Haug LE, Tworetzky W. Improved
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S 83%

E 71% 

VPP 70%

VPN 84%
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Atresia Pulmonar con Septum IV 
intacto / SHVD

• La atresia pulmonar con septum interventricular 
intacto puede evolucionar a SHVD.

• Fisiopatología
• Atresia de infundíbulo del tracto de salida de VD
• Atresia válvula pulmonar 
• Hipoplasia VD
• Fistulas ventrículo-coronarias
• Regurgitación tricuspídea
• Flujo retrogrado en ramas pulmonares por ductus

arterioso



Atresia Pulmonar con Septum IV 
intacto / SHVD

Schidlow DN, Freud L, Friedman K, Tworetzky W. Fetal interventions for structural heart disease. Echocardiography. 2017 Dec;34(12):1834-

1841.



Atresia Pulmonar con Septum IV 
intacto / SHVD
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Atresia Pulmonar con Septum IV 
intacto / SHVD

Selección de pacientes

Schidlow DN, Freud L, Friedman K, Tworetzky W. Fetal interventions for structural heart disease. Echocardiography. 2017 Dec;34(12):1834-

1841.



Atresia Pulmonar con Septum IV 
intacto / SHVD

Tulzer G, Arzt W, Franklin RC, Loughna PV, Mair R, Gardiner HM. Fetal pulmonary valvuloplasty for critical pulmonary stenosis or atresia with

intact septum. Lancet. 2002 Nov 16;360(9345):1567-8.
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Tworetzky W, McElhinney DB, Marx GR, Benson CB, Brusseau R, Morash D, Wilkins-Haug LE, Lock JE, Marshall AC. In utero valvuloplasty for

pulmonary atresia with hypoplastic right ventricle: techniques and outcomes. Pediatrics. 2009 Sep;124(3):e510-8.



Resultados

Tworetzky W, McElhinney DB, Marx GR, Benson CB, Brusseau R, Morash D, Wilkins-Haug LE, Lock JE, Marshall AC. In utero valvuloplasty for

pulmonary atresia with hypoplastic right ventricle: techniques and outcomes. Pediatrics. 2009 Sep;124(3):e510-8.
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Azul = biventricular

Verde = Univentricular

Rojo = Intervención exitosa

Naranjo = Intervención no exitosa



Lowenthal A, Lemley B, Kipps AK, Brook MM, Moon-Grady AJ. Prenatal tricuspid valve size as a predictor of postnatal outcome in patients with

severe pulmonary stenosis or pulmonary atresia with intact ventricular septum. Fetal Diagn Ther. 2014;35(2):101-7.
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AUC 0.94

Cut-off > 0.63 

TV Z-score >-3 

BV outcome

Sensibilidad 78%

Especificidad 100%



SHVI / Septum atrial intacto o 
restrictivo

• SHVI establecido sin potencial de circulación 
biventricular

• SHVI 
– Cierre anormal del foramen oval 
– Engrosamiento anormal del septum atrial
– Septum primum anormalmente grande

• Septum restrictivo en 22% de los casos de SHVI
• 6% de los casos septum intacto

Schidlow DN, Tworetzky W, Wilkins-Haug LE. Percutaneous fetal cardiac interventions for structural heart disease. Am J Perinatol. 2014 

Aug;31(7):629-36.

Schidlow DN, Freud L, Friedman K, Tworetzky W. Fetal interventions for structural heart disease. Echocardiography. 2017 Dec;34(12):1834-

1841.



SHVI / Septum atrial intacto o 
restrictivo

• Fisiopatología

• Septum atrial intacto o restrictivo

• Aumento de presión en aurícula izquierda

• Daño en vasculatura y parénquima pulmonar

• “Arterialización de venas pulmonares”

Schidlow DN, Tworetzky W, Wilkins-Haug LE. Percutaneous fetal cardiac interventions for structural heart disease. Am J Perinatol. 2014 

Aug;31(7):629-36.



SHVI / Septum atrial intacto o 
restrictivo

Schidlow DN, Tworetzky W, Wilkins-Haug LE. Percutaneous fetal cardiac interventions for structural heart disease. Am J Perinatol. 2014 

Aug;31(7):629-36.



SHVI / Septum atrial intacto o 
restrictivo



SHVI / Septum atrial intacto o 
restrictivo

Técnica quirúrgica

Marshall AC, van der Velde ME, Tworetzky W, Gomez CA, Wilkins-Haug L, Benson CB, Jennings RW, Lock JE. Creation of an atrial septal

defect in utero for fetuses with hypoplastic left heart syndrome and intact or highly restrictive atrial septum. Circulation. 2004 Jul 20;110(3):253-8.



SHVI / Septum atrial intacto o 
restrictivo

Selección de pacientes

Schidlow DN, Tworetzky W, Wilkins-Haug LE. Percutaneous fetal cardiac interventions for structural heart disease. Am J Perinatol. 2014 

Aug;31(7):629-36.
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Potenciales beneficios

Mejorar la 
circulación 

venosa 
pulmonar 
postnatal

Atenuar los 
cambios 

anatómicos 
pulmonares

Marshall AC, van der Velde ME, Tworetzky W, Gomez CA, Wilkins-Haug L, Benson CB, Jennings RW, Lock JE. Creation of an atrial septal

defect in utero for fetuses with hypoplastic left heart syndrome and intact or highly restrictive atrial septum. Circulation. 2004 Jul 20;110(3):253-8.



• 21 procedimientos

– 19 técnicamente exitosos (90%)

– Complicaciones 8/21 casos (38%)

– ASD > 3mm en 6 fetos 

• ASD > 3mm 

– Mayor saturación de oxigeno postnatal (p=0.001)

– Menor necesidad de descompresión atrial previo a la cirugía estadio I. (p=0.001).

• Sobrevida total 58%

– 5/12 (42%) en descompresión atrial de urgencia

– 5/7 (86%) en estadio I de cirugía paliativa

Marshall AC, Levine J, Morash D, Silva V, Lock JE, Benson CB, Wilkins-Haug LE, McElhinney DB, Tworetzky W. Results of in utero atrial 

septoplasty in fetuses with hypoplastic left heart syndrome. Prenat Diagn. 2008 Nov;28(11):1023-8.
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