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RESUMEN

La agenesia de vélvula pulmonar es una enfermedad sumamente infrecuente, que suele asociarse a la tetra-
logia de Fallot. Las imé&genes por ecocardiografia fetal son patognomonicas en esta patologia, en la que se
observa, insuficiencia pulmonar libre, con dilatacion aneurismética del tronco de la arteria pulmonar y sus
ramas, acompafnado, en general, de ausencia de ductus arterioso. Su diagnostico prenatal es vital para un
consejo familiar adecuado y la planificacion del parto en un centro de alta complejidad.
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Absent pulmonary valve is a rare condition, classically associated with tetralogy of Fallot. Fetal echocardiography
images are pathognomonic, with pulmonary valve regurgitation, enlargement of pulmonary trunk and branches
and usually absent ductus arteriosus. Prenatal diagnosis it is essential for counselling, as it permits scheduling
childbirth in a tertiary center.

Introduccion

La tetralogia de Fallot (TF) es la cardiopatia congénita ciandtica mas frecuen-
te, representando el 8-12% del total de las cardiopatias congénitas. En su for-
ma cldsica consiste en la combinacién de una comunicacion interventricular
subadrtica por desalineamiento, dextroposicién adrtica con cabalgamiento del
septum interventricular, obstruccién del tracto de salida ventricular derecho
(TSVD) e hipertrofia ventricular derecha (poco frecuente de observar en vida
prenatal) (Video 1). En menos del 3% de los casos, ocurre una variante infre-
cuente, en la que se evidencia una ausencia/displasia de los velos de la valvula
pulmonar®. Cuando ocurre esta rara condicion, el diagnéstico prenatal es de
vital importancia, para un consejo familiar adecuado, permitiendo el traslado y
la planificacion del nacimiento en un centro de alta complejidad.

Sin embargo, aun con diagndstico prenatal, la tasa de mortalidad perinatal de
laTF con ausencia de valvula pulmonar se encuentra por encima del 60% pese
al tratamiento médico y quirdrgico oportuno. Esto estd estrechamente relacio-
nado con la existencia de fallo cardiaco congestivo, distress respiratorio severo
y/0 asociacion con otras malformaciones. Esta patologia presenta una elevada
mortalidad dada principalmente, por el grado variable de compromiso del pa-

Video 1. Corte de 5 cdmaras en el que se observa el cabalgamiento de la
aorta sobre el septum interventricular con la CIV subadrtica.

rénquima pulmonar, secundaria a la compresion de la via aérea causada por la
dilataciéon aneurismatica de la arteria pulmonar.

e
CTO

Si bien el ecocardiograma fetal es de eleccion para el diagndstico de las al-
teraciones cardfacas y permite cuantificar la dilatacion de la arteria pulmonar
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y compromiso vascular, esta técnica aun no ha podido predecir la evoluciéon
post natal de los fetos afectados, particularmente, el grado de compromiso
respiratorio®.

Valoracién ecocardiografica

Aunqgue inicialmente puede presentarse con un corte de cuatro cdmaras nor-
mal, frecuentemente existe desplazamiento izquierdo del eje cardiaco con
marcada dilatacion ventricular derecha, que puede acabar en una cardiome-
galia masiva e hidrops (Video 2).

Video 2. Corte de 4 cdmaras blanco y negro en el que se evidencia
desviacion del eje cardiaco a la izquierda.

En la vista de tres vasos y del TSVD, se observa marcada dilatacion del tronco
de la arteria pulmonar y sus ramas con una vélvula pulmonar displasica, rudi-
mentaria o puede incluso estar ausente. El flujo sanguineo suele acelerarse a
nivel del anillo pulmonar debido a que este suele ser hipoplasicoy, al no haber
sistema valvular funcionante, existe una regurgitacién pulmonar masiva que se
evidencia mediante el Doppler color con un flujo en vaivén de entrada y salida
con velocidades aceleradas (Video 3 y 4).

Video 3. Corte de 3 vasos blanco y negro en el que se observa dilataciéon
del tronco de la arteria pulmonar y sus ramas con el anillo hipoplasico.

RETIC.2021(Agosto);4(2):58-60

Video 4. Tracto de salida ventricular derecho en el que se observa flujo en
vaivén.

Suele acompanfarse también de ausencia de ductus arterioso lo que provoca
un empeoramiento de la situaciéon hemodindmica, ya que producird un au-
mento de presion en el lecho vascular pulmonar generando dilataciéon masiva
del tronco de la arteria pulmonar y sus ramas, formando el llamado signo de
‘alas de mariposa’ (figura 1).

Figura 1. Corte en ves de Sorte de tres vasos en el que se observa la
dilatacion aneurismatica de la arteria pulmonar y sus ramas.

La presencia de ductus arterioso permeable y la dificultad en visualizar la con-
fluencia de ambas ramas pulmonares, debe hacernos sospechar una variante
aun menos frecuente, en la que se asocia una desconexion de rama pulmonar
izquierda la cual se nutre a través del ductus arterioso®.

Es fundamental el seguimiento multidisciplinario para la evaluacion de la re-
percusién hemodindmica, el crecimiento y vitalidad fetal ya que modificaran la
toma de decisiones en el seguimiento intradtero y planificacién del nacimiento

Ideas para recordar

- LaTF con agenesia de VP es una patologia infrecuente, pero con alta tasa de
morbi-mortalidad fetal y postnatal.

- Lasimagenes ecocardiograficas son patognomaonicas: insuficiencia pulmo-
nar con dilatacion del tronco de la arteria pulmonar y sus ramas, variable
obstruccion del TSVD por un anillo pulmonar hipoplasico y ausencia del
ductus arterioso.
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