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Palabras clave RESUMEN
 ▻ Túnel aórtico-ventricular. 
 ▻ Diagnóstico Prenatal.
 ▻ Ecocardiografía Fetal.

El túnel aorta-ventrículo izquierdo es una cardiopatía congénita extremadamente infrecuente con una pre-
sentación muy variable desde adultos asintomáticos hasta muerte intraútero. El diagnóstico prenatal es un 
reto siendo la presencia de un ventrículo izquierdo dilatado con insuficiencia aórtica la primera señal de 
alarma. La valoración prenatal de la repercusión hemodinámica y la coordinación de todos los profesionales 
implicados permite un manejo perinatal adecuado y una cirugía precoz mejorando el pronóstico de estos 
pacientes.

Keywords ABSTRACT
 ▻ Aortic-ventricular tunnel.
 ▻ Prenatal diagnosis.
 ▻ Fetal echocardiography.

Aortic-left ventricular tunnel is an extremely rare congenital heart disease (CHD) with a highly variable presenta-
tion from asymptomatic adults to in utero death. Prenatal diagnosis is a challenge, with the presence of a dilated 
left ventricle with aortic regurgitation being the first warning sign. The assessment of the hemodynamic fetal im-
pact and the coordination of all the professionals involved allows for adequate perinatal management and early 
surgery, improving the prognosis of these patients.

Presentación del caso 

Mujer de 21 años, sin antecedentes de interés; primera gestación, derivada a 
Cardiología Fetal por sospecha de ventrículo derecho de doble salida (VDDS) 
en la ecografía obstétrica realizada a las 20 semanas. 

La ecocardiografía muestra levocardia con desviación extrema del eje cardíaco 
a la izquierda y cardiomegalia a expensas de un ventrículo izquierdo (VI) dilata-
do e hipertrófico con función sistólica conservada (Vídeo 1), válvulas auricu-
loventriculares normales, sin insuficiencia y concordancia segmentaria normal. 
En el tracto de salida del VI (TSVI) se identifica una pérdida de continuidad en 
el tabique interventricular con una válvula aórtica engrosada con insuficiencia 

severa similar a los hallazgos de un VDDS (Vídeo 2). La aorta ascendente apare-
cía dilatada continuándose con un arco aórtico izquierdo. La arteria pulmonar 
era normal y el ductus arterioso anterógrado. 

El estudio detallado del TSVI define un tabique membranoso aneurismático 
que protruye en el ventrículo derecho (VD) sin comprometer su función (Ví-
deo 3). El estudio de las válvulas sigmoideas muestra una estructura tubular 
entre las válvulas aórtica y pulmonar, que une la aorta ascendente con el VI en 
la zona del aneurisma del septo. 

La válvula aórtica está engrosada pero patente (Vídeo 4). El doppler color 
muestra flujo anterógrado por la válvula y por el túnel, y flujo retrogrado solo 
por el túnel (Vídeo 5). 
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Vídeo 1. Corte transversal de 4 cámaras donde se aprecia una cardiomegalia 
con desviación del eje cardíaco a la izquierda (normal 45º) y un ventrículo 
izquierdo (VI) hipertrófico con buena función sistólica. 

Vídeo 2. Corte transversal fetal del tracto de salida del ventrículo izquierdo 
(TSVI); se observa pérdida de continuidad del tabique interventricular que 
simula un ventrículo derecho (VD) de doble salida, pero que, en este caso, 
está formado por un gran aneurisma membranoso. También se visualiza  
la válvula aórtica displásica y la aorta ascendente dilatada.

Vídeo 3. Corte sagital fetal del tracto de salida del VD con un gran aneurisma 
del septo que protruye en la luz del VD sin comprometer el flujo. 

Vídeo 4. Corte sagital fetal del TSVI que muestra el aneurisma del tabique, 
la válvula aórtica engrosada, la aorta ascendente dilatada y una estructura 
tubular que rodea la válvula aórtica (signo de la escarapela). 

Vídeo 5. Corte sagital fetal en 2D y color que muestra el paso anterógrado 
del flujo (azul) a través de la válvula aórtica y el túnel en sístole, y el flujo 
retrogrado (rojo) a través del túnel en diástole (signo de la escarapela). 

En el consejo prenatal se informó del diagnóstico y se explicó la posibilidad de 
desarrollar hidrops fetal e incluso muerte intraútero y la necesidad de cirugía 
neonatal. Los padres optaron por continuar la gestación y, a pesar de la escasa 
asociación con cromosomopatías descrita en la literatura, se realizó amniocen-
tesis con determinación de ARRAY con resultado sin alteraciones.

Se realizaron controles quincenales hasta la semana 30 de gestación y semanales 
posteriormente con un crecimiento fetal adecuado; la afectación hemodinámica 
se valoró con el Cardiovascular Profile Score (CPS) manteniéndose en 6/10, un riesgo 
intermedio (sin hidrops, derrame pericárdico leve, flujo anterógrado en el ductus ve-
noso, FA > 28%, flujo diastólico ausente o retrogrado en la arteria cerebral media y 
la arteria umbilical). En la semana 30 se realizó una resonancia magnética (RM) fetal 
cerebral con desarrollo cerebral normal y patrón de sulcación completo.

El túnel aorta-VI es una cardiopatía incluida en el grupo de potencial inesta-
bilidad perinatal por lo que en la semana 34 se estableció el Plan de Parto en 
Sesión Multidisciplinar de Obstetricia, Neonatología, Cardiología y Cirugía Car-
díaca Infantil. Consiste en la realización de controles semanales de bienestar fe-
tal, parto mediante cesárea a las 38 semanas y cirugía precoz según los posibles 
signos de insuficiencia cardíaca. 

https://video.grupocto.com/Editorial/videosEspecialidades/RETIC/2024/07_03_Diciembre/CS05_689/689_v01.mp4
https://video.grupocto.com/Editorial/videosEspecialidades/RETIC/2024/07_03_Diciembre/CS05_689/689_v02.mp4
https://video.grupocto.com/Editorial/videosEspecialidades/RETIC/2024/07_03_Diciembre/CS05_689/689_v03.mp4
https://video.grupocto.com/Editorial/videosEspecialidades/RETIC/2024/07_03_Diciembre/CS05_689/689_v04.mp4
https://video.grupocto.com/Editorial/videosEspecialidades/RETIC/2024/07_03_Diciembre/CS05_689/689_v05.mp4
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El parto se desencadenó a las 38+2 semanas, naciendo mediante cesárea un 
varón de 2.700 g con Apgar 9/10. Presentó precozmente signos de insuficiencia 
cardíaca precisando soporte respiratorio con ventilación no invasiva, perfusión 
de milrinona y diuréticos. En la exploración llamó la atención un soplo sisto-
diastólico continuo y un pulso diferencial aumentado con presión diastólica 
disminuida. La radiografía de tórax mostró una cardiomegalia marcada y el 
ECG, un ritmo sinusal con crecimiento del VI. 

La ecocardiografía neonatal confirmó el diagnostico de una estructura tubular 
que desde el seno coronario derecho comunicaba con el VI con un flujo turbu-
lento bidireccional y un gran aneurisma en el septo (Vídeo 6, Figura 1 y Vídeo 
7). La válvula aórtica era displásica de 8 mm sin estenosis ni insuficiencia. La 
arteria coronaria derecha se originaba normalmente en el seno derecho. El VI 
estaba hipertrófico y dilatado con aspecto hipertrabeculado con función sistó-
lica conservada (Vídeo 8).

Vídeo 6. Plano paraesternal de eje largo modificado neonatal; muestra 
la válvula aórtica displásica con flujo anterógrado sin insuficiencia  
y una imagen tubular que bordea la válvula aórtica desde la aorta 
ascendente hasta la zona del aneurisma septal. 

Figura 1. Detalle del TSVI con la válvula aórtica abierta y el túnel que bordea 
a la válvula por la zona anterior desde el seno coronario derecho hasta el VI 
en la zona del aneurisma septal. 

Vídeo 7. Plano subcostal neonatal del TSVI donde se observa el gran 
aneurisma que protruye en el VD, la válvula aórtica displásica y la aorta 
ascendente dilatada.

Vídeo 8. Plano subcostal de eje corto del recién nacido con un VI dilatado  
e hipertrófico con hipertrabeculación y función conservada. 

La cirugía se realizó a las 48 horas de vida, cerrando el túnel con dos parches 
de pericardio heterólogo en el lado aórtico y extremo ventricular. El tiempo 
total de extracorpórea fue de 120 minutos. La ecocardiografía transesofágica 
(ETE) intraoperatoria mostró insuficiencia aórtica leve y disfunción ventricular 
izquierda moderada. Se realizó un cierre esternal diferido a los 3 días, y el alta 
hospitalaria a los 19 días de vida. 

Actualmente el paciente tiene 4 años, mantiene controles seriados en la Con-
sulta, está asintomático y tiene un desarrollo normal para su edad. Las eco-
cardiografías seriadas muestran un VI hipertrabeculado con función sistólica 
conservada, válvula aórtica displásica con insuficiencia ligera y dilatación de la 
aorta ascendente. 

Discusión 

El túnel aorta-VI es una malformación congénita extremadamente infrecuente 
(0,1-0,5% de todas las cardiopatías congénitas) caracterizada por una comuni-
cación paravalvular anormal entre la aorta ascendente, normalmente por enci-
ma del seno coronario derecho y el VI1 (Figura 2).

https://video.grupocto.com/Editorial/videosEspecialidades/RETIC/2024/07_03_Diciembre/CS05_689/689_v06.mp4
https://video.grupocto.com/Editorial/videosEspecialidades/RETIC/2024/07_03_Diciembre/CS05_689/689_v07.mp4
https://video.grupocto.com/Editorial/videosEspecialidades/RETIC/2024/07_03_Diciembre/CS05_689/689_v08.mp4
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Figura 2. Esquema del túnel entre la aorta a nivel del seno coronario 
derecho y el VI con un aneurisma del septo que protruye hacia el VD.

Aunque se han descrito casos asintomáticos, la mayoría de estos niños desa-
rrolla clínica de insuficiencia cardíaca en el primer año de vida. La variabilidad 
de la presentación se debe a la repercusión hemodinámica que depende del 
tamaño del túnel y la asociación con anomalías coronarias u obstrucción en los 
tractos de salida. Más del 50% de los casos presentan malformaciones asocia-
das, principalmente anomalías coronarias o de la válvula aórtica. 

El desarrollo tecnológico y la implementación de protocolos de estudio del 
corazón fetal han mejorado la tasa de detección prenatal de las cardiopatías 
congénitas, ayudando a conocer la historia natural intraútero y los factores pro-
nósticos que forman parte imprescindible del consejo prenatal individualizado. 
El diagnóstico prenatal del túnel aorta-VI es un reto por ser infrecuente y por 
ser una lesión con potencial de evolución a hidrops fetal y muerte intraútero. 

La presencia de insuficiencia aórtica es excepcional en la vida fetal por lo que, 
una vez descartado el truncus arterioso y el síndrome de ausencia de válvula 
pulmonar, se debe considerar el diagnóstico de túnel aorta-VI. La triada de di-
latación del VI, insuficiencia aórtica y dilatación de la aorta ascendente es una 
constante en los casos fetales2. 

La visualización de una estructura tubular que bordea la válvula aórtica con 
flujo anterógrado en sístole y retrógrado en diástole se ha descrito como un 
doble anillo o signo de la escarapela (cockade sign) y es patognomónico de 
esta entidad3.

Hovaguimian et al.4 establecieron una clasificación del túnel aorta-VI en cuatro 
tipos: 
• Tipo I: túnel simple entre la aorta y el VI sin afectación valvular.
• Tipo II: túnel con aneurisma en la aorta con o sin afectación valvular aórtica.
• Tipo III: túnel con aneurisma en el tabique interventricular con o sin obs-

trucción en el VD.
• Tipo IV: asociación de los tipos II y III. 

Nuestro caso con este gran aneurisma ventricular es un tipo III de esta clasifi-
cación4. 

La valoración hemodinámica durante la vida fetal está limitada, siendo el 
Cardiovascular Profile Score5 uno de los test más extendidos. Este score que 

valora múltiples ítems (hidrops, tamaño cardíaco, función cardíaca, doppler 
en la arteria umbilical, doppler en la vena umbilical y doppler en el ductus 
venoso) otorga a cada categoría una puntuación de 2,1 o 0 según el grado 
de afectación. Está validado para diferentes patologías fetales y tiene valor 
pronóstico. 

Sin embargo, en nuestro caso, con insuficiencia aórtica severa, el flujo au-
sente o retrógrado en la arteria umbilical y cerebral media son secundarios 
al robo diastólico y no era un signo de repercusión. Este hecho podría ex-
plicar la puntuación baja durante la gestación sin progresión a hidrops fetal. 

El factor pronóstico prenatal más importante es el desarrollo de hidrops. El úni-
co estudio multicéntrico sobre el diagnóstico prenatal de esta patología re-
copiló 20 casos concluyendo que todos los fetos sin hidrops a las 24 semanas 
conseguían llegar a término y operarse con buenos resultados6.

El manejo de estos pacientes requiere una coordinación multidisciplinar en-
tre obstetras, neonatólogos, cardiólogos y cirujanos cardíacos. El diagnóstico 
prenatal permite organizar el período perinatal y la cirugía precoz. El abordaje 
quirúrgico del túnel aorta-VI ha evolucionado y, actualmente, el doble parche 
es la técnica de elección.  Los pacientes con válvula aórtica displásica o atrésica 
son un reto y precisan reparación aórtica o cirugía de Ross, siendo este el factor 
pronóstico más importante a largo plazo7.

Conclusión 

El diagnóstico prenatal del túnel aorta-VI es infrecuente. Debemos sospecharlo 
en los fetos con dilatación del VI, insuficiencia aórtica y dilatación de la aorta 
ascendente y confirmarlo mediante la visualización de un doble contorno en la 
válvula aórtica (signo de la escarapela). 

El pronóstico intraútero está marcado por el desarrollo precoz de hidrops. El 
manejo perinatal es complejo y se necesita un abordaje multidisciplinar y una 
cirugía precoz. 

Ideas para recordar 

• El túnel aorta-VI es una comunicación anormal entre la aorta ascendente, 
habitualmente por encima del seno coronario derecho y el VI.

• El diagnóstico prenatal precisa un índice alto de sospecha en los casos con 
dilatación del VI, insuficiencia aórtica y dilatación de la aorta ascendente.

• La visualización de un doble contorno en la parte anterior de la válvula aór-
tica (signo de la escarapela) con flujo anterógrado en sístole y retrógrado en 
diástole es diagnóstico de esta entidad. 

• Los fetos que se mantienen estables durante la gestación sin desarrollar 
hidrops suelen tener buen pronóstico.
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