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Caso clínico

Diagnóstico prenatal de la estenosis 
aórtica crítica con insuficiencia 
mitral. Revisión del diagnóstico 
ecográfico y pronóstico perinatal. A 
propósito de un caso

RESUMEN

Se comunica un caso de diagnóstico prenatal de estenosis aórtica crítica 
e insuficiencia mitral severa en un feto de 35+6 semanas. La estenosis 
aórtica constituye 3% de las cardiopatías congénitas y representa una 
de las afecciones de posible tratamiento prenatal en casos selecciona-
dos. Sin embargo, su asociación con regurgitación mitral la convierte 
en un padecimiento excepcional y de peor pronóstico. Debido a las 
mejoras ecográficas el diagnóstico prenatal es cada vez más preciso y 
se conoce mejor su fisiopatología. Se revisa la bibliografía más reciente, 
se remarcan los principales aspectos fisiopatológicos, las claves para su 
diagnóstico intraútero y su posible evolución, así como las opciones 
terapéuticas. 
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Prenatal diagnosis of fetal aortic stenosis 
with mitral insufficiency. Review of 
the ultrasound diagnosis and perinatal 
prognosis: A case report

ABSTRACT 

This is a report about a case of  prenatal diagnosis of critical fetal aortic 
stenosis with severe mitral valve insufficiency in a 35+6 weeks fetus. 
Aortic stenosis represents 3% of congenital heart diseases, but its as-
sociation with mitral regurgitation is quite unusual. Thanks to the latest 
advances in fetal ultrasonography we can now achieve a more precise 
diagnosis and we have been able to improve the understanding of its 
physiopathology. Based on this case we have reviewed the most recent 
literature about fetal aortic stenosis and mitral valve insufficiency, with 
the aim of summarizing its main physiopathological features, highlight-
ing the clues and key points for its intrauterine diagnosis, describing its 
principal complications and summarizing its current treatment options.

Key words: prenatal diagnosis, fetal echocardiography, fetal critical 
aortic valve stenosis, mitral valve insufficiency, perinatal prognosis. 
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ANTECEDENTES

La estenosis aórtica crítica fetal puede llegar a 
representar 3% de las cardiopatías congénitas; 
se asocia con un pronóstico perinatal infausto 
si no se opera inmediatamente después del na-
cimiento.1 Este pronóstico empeora mucho más 
en los casos con complicaciones prenatales aña-
didas, como: ventrículo izquierdo hipoplásico, 
hidrops fetal o la asociación con  insuficiencia 
mitral. Con la intención de disminuir el riesgo 
de morbilidad y mortalidad perinatal, a partir 
de 1991 los casos seleccionados de estenosis 
aórtica crítica fetal se han beneficiado del in-
tervencionismo fetal con dilatación intraútero 
de la válvula aórtica con balón.2 Cada vez son 
más numerosos los equipos que apuestan por 
una cirugía fetal; sin embargo, en los casos que 
asocian insuficiencia mitral los resultados son 
más limitados.3-6  

Se comunica un caso de diagnóstico de estenosis 
aórtica, con insuficiencia mitral severa, estable-
cido en el tercer trimestre de la gestación. Se 
describen las características clínicas y ecográ-
ficas peri y postnatales del caso y se discute la 
fisiopatología y las alternativas terapéuticas de 
esta afección. 

PRESENTACIÓN DEL CASO

Paciente de 27 años, con dos embarazos pre-
vios y el actual en la 35+6 semanas, sin otros 
antecedentes de interés. Llegó a nuestro centro 
por sospecha de cardiopatía fetal. Hasta ese 
momento la evolución del embarazo había 
cursado sin incidencias con controles analíticos 
y ecográficos normales. El estudio ecocardiográ-
fico mostró al corazón fetal en situs solitus con 
levocardia y levoápex, y una discordancia de 
cavidades a expensas de las cavidades izquier-
das. El ventrículo izquierdo era globuloso, con 
paredes adelgazadas, endocardio hiperrefrin-
gente con fibroelastosis, y disfunción sistólica. 
La aurícula izquierda también estaba dilatada, 

pero no se apreciaba aumento del calibre de 
las venas pulmonares, ni flujo hacia la aurícula 
derecha a través del foramen oval (Figura 1). 
La válvula mitral era hiperecoica y su apertura 
estaba limitada, con insuficiencia mitral severa 
en el estudio Doppler color y pulsado (Figura 
2). El septo interventricular estaba íntegro. El 
flujo en la aorta ascendente era anterógrado, 
pero retrógrado en el arco aórtico y el gradiente 
a través de la válvula aórtica era de 36 mmHg. 
Luego de la exploración extracardiaca se obje-
tivó un feto varón, con biometrías acordes con 
la edad gestacional, y polihidramnios severo. El 
estudio Doppler de los vasos umbilicales, arte-
ria cerebral media y ductus venoso se reportó 
normal. Después del diagnóstico de estenosis 
aórtica crítica, con insuficiencia mitral severa 
y polihidramnios, un equipo multidisciplinario 
de obstetras y cardiólogos pediátricos asesoró a 
los padres y se decidió la extracción del feto. Se 
realizó una cesárea programada a las 37 sema-
nas de gestación y se obtuvo un recién nacido 
de 3,200 gramos, con valores de Apgar 6/8 al 
primer y quinto minutos de vida y pH de arteria 
umbilical 7.23. Enseguida de la estabilización 

Figura 1. Ecocardiografía a las 35 semanas de gesta-
ción. Se aprecia una gran dilatación de la aurícula 
derecha, sin dilatación de las venas pulmonares.  (*) 
Ventrículo izquierdo globuloso, con paredes adelga-
zadas e hiperecogénicas (fibroelastosis). AD: aurícula 
derecha, AI: aurícula izquierda, VD: ventrículo dere-
cho, VI: ventrículo izquierdo.
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Figura 2. Ecocardiografía con Doppler color a las 35 semanas de gestación. Se puede ver la regurgitación mitral 
durante la sístole ventricular mediante flujo dirigido desde el ventrículo izquierdo en dirección hacia la aurícula 
izquierda (flecha).

inicial con ventilación mecánica y perfusión de 
prostaglandina E1 se confirmó el diagnóstico de 
estenosis aórtica crítica  con doble lesión mitral 
severa y disfunción sistólica severa de ventrículo 
izquierdo. Se realizó valvuloplastia aórtica per-
cutánea y atrioseptoplastia en las primeras horas 
de vida. Posteriormente el recién nacido tuvo un 
empeoramiento progresivo con aumento de la 
presión en la aurícula izquierda e incremento 
de la insuficiencia mitral, por lo que a las 48 
horas precisó nuevo cateterismo con implan-
tación de un stent en el tabique interauricular 
y nueva valvuloplastia percutánea. La estabili-
zación hemodinámica permitió la extubación 
y retiro progresivo del soporte inotrópico, pero 
manteniendo la disfunción sistólica severa del 
ventrículo izquierdo, con fibroelastosis endo-
cárdica y doble lesión mitral, con insuficencia 
severa, por lo que se incluyó en lista de espera de 
trasplante cardiaco. A los cinco meses se realizó 
el trasplante cardiaco ortotópico, con técnica 
bicava estándar. El análisis anatomopatológico 
del órgano extraído mostró extensa fibroelastosis 

endocárdica del ventrículo izquierdo con áreas 
de calcificación. En la actualidad, el paciente 
tiene 18 meses y buena situación clínica y he-
modinámica.

COMENTARIO 

Se comunicó un caso de diagnóstico prenatal 
de estenosis aórtica crítica con insuficiencia 
mitral severa que tras el parto requirió cirugía 
reparadora de la válvula aórtica, atrioseptoplastia 
y finalmente un trasplante cardiaco. La estenosis 
aórtica fetal  aislada es una afección rara, y son 
menos frecuentes los casos en los que se asocia 
con insuficiencia mitral severa. Según el grupo 
de Linsay y su grupo la asociación de estas dos 
malformaciones podría tener su origen en una 
malformación primaria de la válvula mitral, y 
la estenosis aórtica es la consecuencia de esta 
anomalía.6  La displasia de la válvula mitral in-
crementa la presión intraatrial izquierda que, a 
su vez, aumenta el anillo mitral y la compresión 
aórtica. 
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Independientemente de la causa, la estenosis 
aórtica genera una serie de cambios para so-
breponerse a la obstrucción de la salida del 
ventrículo izquierdo fetal. En primer lugar, un 
aumento del grosor ventricular a expensas de 
una hiperplasia de las células musculares car-
diacas. Esto, a su vez, disminuye la complianza 
cardiaca y aumenta la necesidad de flujo co-
ronario, lo que por último conlleva a hipoxia 
del tejido cardiaco,7 principalmente del endo y 
subendocardio, que reacciona a esta agresión 
mediante la proliferación de fibras elásticas y 
de colágeno (fibroelastosis), dotando al ven-
trículo de un aspecto engrosado y brillante o 
ventrículo en porcelana,7-9 como se apreciaba en 
nuestro caso (Figura 1). Esta fibroelastosis, a su 
vez, deteriora aún más la relajación ventricular 
(disfunción diastólica) y genera el síndrome de 
ventrículo izquierdo hipoplásico.10  Por último, 
el aumento de la presión en la aurícula izquier-
da puede asociarse con cierre temprano del 
foramen oval, que limita el flujo de sangre de 
izquierda a la derecha o aumenta las resisten-
cias de las venas pulmonares, lo que empeora 
el pronóstico (Figura 3). 

Se desconoce el momento en que pueden ocurrir 
todos esos cambios, pues la formación de la aorta 
y su sistema valvular se inicia entre la novena 
y décima semanas de gestación.11 Sin embargo, 
sí es sabido que el desarrollo temprano o la 
asociación con otros hallazgos se relaciona con 
mayor morbilidad y mortalidad.12 Como en nues-
tro caso, podemos encontrar fetos que durante 
el segundo trimestre el ventrículo izquierdo es 
normal o levemente aumentado; sin embargo, 
debido a la asociación de estenosis aórtica crítica 
e insuficiencia mitral, al progresar la gestación 
el crecimiento del ventrículo se retrasa y evolu-
ciona hacia el síndrome del ventrículo izquierdo 
hipoplásico.7,13

En general, tras el diagnóstico de estenosis aórti-
ca crítica fetal es necesario detener la progresión 

hacia el síndrome del ventrículo izquierdo hipo-
plásico y el hidrops fetal3 por lo que se plantean 
distintas estrategias de tratamiento, incluido el 
intrauterino, en función de la edad gestacional 
y la severidad. Aunque hace falta acumular 
más casos, enseguida del diagnóstico en el se-
gundo trimestre, la valvuloplastia aórtica fetal 
es el tratamiento de elección para los fetos con 
probable evolución a síndrome del ventrículo 
izquierdo hipoplásico: con flujo retrógrado en 
el arco aórtico transverso, flujo hacia la derecha 
a través del foramen oval, flujo monofásico en 
la válvula mitral y moderada-severa disfunción 
del ventrículo izquierdo.3,5 De la misma manera, 
la atrioseptostomía fetal resulta útil en los casos 
de foramen oval restrictivo.6 Ambas técnicas de 
intervencionismo intrauterino ecoguiado tienen 
como objetivo conseguir circulación biventricu-
lar en el recién nacido14 y disminuir la lesión en 
el territorio venoso pulmonar. Los criterios de 
selección de los casos susceptibles de valvulo-
plastia aórtica varían según las publicaciones, 
en las que se consigue una valvuloplastia aórti-
ca fetal satisfactoria entre 66.6 y 78.5% de los 
casos influyendo en ello la experiencia de cada 
grupo.3,13-15 De todos ellos, aproximadamente 
30-40% tendrán una circulación biventricular 
al nacimiento y entre 10-16% de fetos morirán 
intraútero.3,13-16  Acotando los criterios de val-
vuloplastia e incluyendo medidas ecográficas 
ventriculares, el grupo de Artz y sus colabora-
dores consiguió 66.7% de recién nacidos con 
circulación biventricular.3 

La repetición de valvuloplastias, interven-
ciones de la válvula mitral y resección de 
fibroeslastosis son opciones después del na-
cimiento.17,18 

Los estudios relativos a estenosis aórtica crítica 
e insuficiencia mitral4,6 suponen un total de 
24 fetos, de los que 13 se diagnosticaron con 
hidrops (54%), 13 se intervinieron intraútero 
(valvuloplastia, dilatación atrial o ambas) y 15 
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Figura 3. Fisiopatología y evolución desde la estenosis aórtica crítica y la displasia mitral hasta el síndrome de 
ventrículo izquierdo hipoplásico (SVIH) e hidrops fetal. Se destacan en color rojo los posibles procedimientos 
quirúrgicos para evitar la evolución. Los cambios apreciables mediante la ecografía obstétrica son los encuadrados.
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(62%) requirieron cirugías neonatales (incluidos 
dos trasplantes cardiacos). La supervivencia al 
momento de ambas publicaciones fue de siete 
vivos  (el mayor de 45 meses). 

Un aspecto a considerar en los casos con este-
nosis aórtica crítica es, igualmente, el resultado 
neurológico. Se considera que la valvuloplastia, 
pre o postnatal, logra flujo anterógrado en el 
arco aórtico, lo que permite mayor perfusión 

cerebral y quizá mejor pronóstico neurológico 
en el recién nacido.19

A pesar de los resultados, la cirugía fetal no 
está exenta de riesgos y puede haber compli-
caciones fetales, como: bradicardia, fenómenos 
trombóticos en el ventrículo izquierdo, des-
garros con el balón y muerte fetal.3,14,18 De las 
valvuloplastias no satisfactorias, 22-33% de 
los fetos fallecieron intraútero y 50-77% de los 
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fetos evolucionaron sin otro tratamiento hacia 
el síndrome de ventrículo izquierdo hipoplási-
co.3,13,14 En nuestro caso, debido al diagnóstico 
tardío y a los hallazgos asociados se optó por un 
enfoque neonatal precoz, en el que finalmente 
el trasplante cardiaco fue la opción terapéutica 
resolutiva. En casos de tratamiento prenatal o 
postnatal, la atención médica del embarazo y 
parto en estos casos debe efectuarse en hospi-
tales de tercer nivel de atención, con terapia 
intensiva neonatal. Por lo que hace al consejo 
pronóstico a los padres debe de remarcarse el 
riesgo de recurrencia, incluso en 15% de los 
embarazos.20

En resumen, en la actualidad, después del 
diagnóstico de estenosis aórtica crítica, pueden 
seleccionarse los casos con probable beneficio 
del intervencionismo fetal en un centro con 
experiencia. Sin embargo, en situaciones de es-
tenosis aórtica fetal que asocian otras anomalías, 
como insuficiencia mitral, el tratamiento prenatal 
no es claramente benéfico y el pronóstico se 
ensombrece.6 
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