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RESUMEN

El tinel aorta-ventriculo izquierdo es una cardiopatia congénita extremadamente infrecuente con una pre-
sentacion muy variable desde adultos asintomaticos hasta muerte intrautero. El diagndstico prenatal es un
reto siendo la presencia de un ventriculo izquierdo dilatado con insuficiencia adrtica la primera sefial de
alarma. La valoracion prenatal de la repercusion hemodindmica y la coordinacion de todos los profesionales
implicados permite un manejo perinatal adecuado y una cirugia precoz mejorando el pronéstico de estos
pacientes.
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ABSTRACT

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.
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Presentacion del caso severa similar a los hallazgos de un VDDS (Video 2). La aorta ascendente apare-
cfa dilatada continudndose con un arco adrtico izquierdo. La arteria pulmonar
era normal y el ductus arterioso anterégrado.

Mujer de 21 anos, sin antecedentes de interés; primera gestacion, derivada a

Cardiologia Fetal por sospecha de ventriculo derecho de doble salida (VDDS)
en la ecografia obstétrica realizada a las 20 semanas.

La ecocardiografia muestra levocardia con desviacion extrema del eje cardiaco
a laizquierda y cardiomegalia a expensas de un ventriculo izquierdo (V1) dilata-
do e hipertréfico con funcion sistélica conservada (Video 1), valvulas 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 vélvula adrtica engrosada con insuficiencia

o0%0

El estudio detallado del TSVI define un tabique membranoso aneurismatico
que protruye en el ventriculo derecho (VD) sin comprometer su funcién (Vi-
deo 3). El estudio de las valvulas sigmoideas muestra una estructura tubular
entre las valvulas adrtica y pulmonar, que une la aorta ascendente con el VI en
la zona del aneurisma del septo.

La valvula adrtica estd engrosada pero patente (Video 4). El doppler color

muestra flujo anterégrado por la valvula y por el tunel, y flujo retrogrado solo
por el tunel (Video 5).
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Video 1. Corte transversal de 4 cdmaras donde se aprecia una cardiomegalia
con desviacion del eje cardiaco a la izquierda (normal 45°) y un ventriculo
izquierdo (V1) hipertréfico con buena funcién sistélica.

Video 4. Corte sagital fetal del TSVI que muestra el aneurisma del tabique,
la valvula adrtica engrosada, la aorta ascendente dilatada y una estructura
tubular que rodea la valvula adrtica (signo de la escarapela).
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Video 2. Corte transversal fetal del tracto de salida del ventriculo izquierdo
(TSVI); se observa pérdida de continuidad del tabique interventricular que
simula un ventriculo derecho (VD) de doble salida, pero que, en este caso,
estd formado por un gran aneurisma membranoso. También se visualiza
la vélvula adrtica displasica y la aorta ascendente dilatada.
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Video 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.
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Video 5. Corte sagital fetal en 2D y color que muestra el paso anterogrado
del flujo (azul) a través de la valvula adrtica y el tunel en sistole, y el flujo
retrogrado (rojo) a través del tunel en didstole (signo de la escarapela).

En el consejo prenatal se informo del diagnéstico y se explicé la posibilidad de
desarrollar hidrops fetal e incluso muerte intraltero y la necesidad de cirugia
neonatal. Los padres optaron por continuar la gestacién y, a pesar de la escasa
asociacion con cromosomopatias descrita en la literatura, se realizé amniocen-
tesis con determinacion de ARRAY con resultado sin alteraciones.

Se realizaron controles quincenales hasta la semana 30 de gestacion y semanales
posteriormente con un crecimiento fetal adecuado; la afectacién hemodinédmica
se valoro con el Cardiovascular Profile Score (CPS) manteniéndose en 6/10, un riesgo
intermedio (sin hidrops, derrame pericardico leve, flujo anterogrado en el ductus ve-
noso, FA > 28%, flujo diastélico ausente o retrogrado en la arteria cerebral media y
la arteria umbilical). En la semana 30 se realizé una resonancia magnética (RM) fetal
cerebral con desarrollo cerebral normal y patrén de sulcacion completo.

El tunel aorta-VI es una cardiopatfa incluida en el grupo de potencial inesta-
bilidad perinatal por lo que en la semana 34 se estableci6 el Plan de Parto en
Sesién Multidisciplinar de Obstetricia, Neonatologia, Cardiologfa y Cirugia Car-
diaca Infantil. Consiste en la realizacion de controles semanales de bienestar fe-
tal, parto mediante cesdrea a las 38 semanas y cirugia precoz segun los posibles
signos de insuficiencia cardiaca.
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El parto se desencadend a las 38+2 semanas, naciendo mediante cesarea un
varén de 2.700 g con Apgar 9/10. Presentd precozmente signos de insuficiencia
cardiaca precisando soporte respiratorio con ventilaciéon no invasiva, perfusion
de milrinona y diuréticos. En la exploracion llamé la atencion un soplo sisto-
diastélico continuo y un pulso diferencial aumentado con presiéon diastélica
disminuida. La radiografia de térax mostré una cardiomegalia marcada vy el
ECG, un ritmo sinusal con crecimiento del VI.

La ecocardiografia neonatal confirmé 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 (Video 6, Figura 1y Video
7). La vélvula adrtica era displasica de 8 mm sin estenosis ni insuficiencia. La
arteria coronaria derecha se originaba normalmente en el seno derecho. El VI
estaba hipertréfico y dilatado con aspecto hipertrabeculado con funcion sisto-
lica conservada (Video 8).

Pediatria

Tunel aorta-VI

Video 6. Plano paraesternal de eje largo modificado neonatal; muestra
la vélvula aodrtica displasica con flujo anterégrado sin insuficiencia
y una imagen tubular que bordea la vélvula adrtica desde la aorta
ascendente hasta la zona del aneurisma septal.
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Figura 1. Detalle del TSVl con la valvula adrtica abierta y el tinel que bordea
a la valvula por la zona anterior desde el seno coronario derecho hasta el VI
en la zona del aneurisma septal.
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Video 7. Plano subcostal neonatal del TSVI donde se observa el gran
aneurisma que protruye en el VD, la vélvula adrtica displdsica y la aorta
ascendente dilatada.
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Video 8. Plano subcostal de eje corto del recién nacido con un VI dilatado
e hipertrofico con hipertrabeculacion y funcién conservada.

La cirugia se realizo a las 48 horas de vida, cerrando el tunel con dos parches
de pericardio heterdlogo en el lado adrtico y extremo ventricular. El tiempo
total de extracorpérea fue de 120 minutos. La ecocardiograffa transesofégica
(ETE) intraoperatoria mostré insuficiencia adrtica leve y disfuncién ventricular
izquierda moderada. Se realizé un cierre esternal diferido a los 3 dias, y el alta
hospitalaria a los 19 dias de vida.

Actualmente el paciente tiene 4 afos, mantiene controles seriados en la Con-
sulta, estd asintomatico y tiene un desarrollo normal para su edad. Las eco-
cardiograffas seriadas muestran un VI hipertrabeculado con funcién sistélica
conservada, valvula adrtica displasica con insuficiencia ligera y dilatacion de la
aorta ascendente.

Discusion

El tunel aorta-Vl es una malformacion congénita extremadamente infrecuente
(0,1-0,5% de todas las cardiopatias congénitas) caracterizada por una comuni-
cacion paravalvular anormal entre la aorta ascendente, normalmente por enci-
ma del seno coronario derecho y el VI' (Figura 2).
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Figura 2. Esquema del tunel 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 asintomaticos, la mayoria de estos nifios desa-
rrolla clinica de insuficiencia cardiaca en el primer afo de vida. La variabilidad
de la presentacion se debe a la repercusion hemodindmica que depende del
tamano del tunel y la asociacién con anomalfas coronarias u obstruccion en los
tractos de salida. Mas del 50% de los casos presentan malformaciones asocia-
das, principalmente anomalias coronarias o de la vélvula adrtica.

El desarrollo tecnolégico y la implementacion de protocolos de estudio del
corazon fetal han mejorado la tasa de deteccion prenatal de las cardiopatias
congénitas, ayudando a conocer la historia natural intrattero y los factores pro-
nosticos que forman parte imprescindible del consejo prenatal individualizado.
El diagnostico prenatal del tinel aorta-Vl es un reto por ser infrecuente y por
ser una lesion con potencial de evolucién a hidrops fetal y muerte intradtero.

La presencia de insuficiencia adrtica es excepcional en la vida fetal por lo que,
una vez descartado el truncus arterioso y el sindrome de ausencia de vélvula
pulmonar, se debe considerar el diagndstico de tunel aorta-Vl. La triada de di-
latacion del VI, insuficiencia adrtica y dilatacién de la aorta ascendente es una
constante en los casos fetales?.

La visualizacién de una estructura tubular que bordea la vélvula adrtica con
flujo anterégrado en sistole y retrégrado en didstole se ha descrito como un
doble anillo o signo de la escarapela (cockade sign) y es patognoménico de
esta entidad®.

Hovaguimian et al# establecieron una clasificacion del tunel aorta-VI en cuatro

tipos:

« Tipo I: tinel simple entre la aorta y el VI sin afectacion valvular.

- Tipoll: tunel con aneurisma en la aorta con o sin afectacion valvular adrtica.

- Tipo llI: tinel con aneurisma en el tabique interventricular con o sin obs-
truccién en el VD.

« Tipo IV: asociacion de los tipos 11y lIl.

Nuestro caso con este gran aneurisma ventricular es un tipo lll de esta clasifi-
cacion*.

La valoracién hemodindmica durante la vida fetal estd limitada, siendo el
Cardiovascular Profile Score® uno de los test mas extendidos. Este score que
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valora multiples items (hidrops, tamano cardiaco, funcion cardiaca, doppler
en la arteria umbilical, doppler en la vena umbilical y doppler en el ductus
venoso) otorga a cada categorfa una puntuaciéon de 2,1 o 0 segun el grado
de afectacion. Esté validado para diferentes patologias fetales y tiene valor
prondstico.

Sin embargo, en nuestro caso, con insuficiencia adrtica severa, el flujo au-
sente o retrogrado en la arteria umbilical y cerebral media son secundarios
al robo diastdlico y no era un signo de repercusion. Este hecho podria ex-
plicar la puntuacion baja durante la gestacion sin progresion a hidrops fetal.

El factor prondstico prenatal mas importante es el desarrollo de hidrops. El Uni-
co estudio multicéntrico sobre el diagndstico prenatal de esta patologia re-
copild 20 casos concluyendo que todos los fetos sin hidrops a las 24 semanas
conseguian llegar a término y operarse con buenos resultados®.

El manejo de estos pacientes requiere una coordinacion multidisciplinar en-
tre obstetras, neonatélogos, cardidlogos y cirujanos cardiacos. El diagndstico
prenatal permite organizar el periodo perinatal y la cirugia precoz. El abordaje
quirdrgico del tunel aorta-Vl ha evolucionado y, actualmente, el doble parche
es la técnica de eleccion. Los pacientes con valvula adrtica displésica o atrésica
son un reto y precisan reparacién adrtica o cirugia de Ross, siendo este el factor
pronodstico més importante a largo plazo’.

Conclusion

El diagnostico prenatal del tunel aorta-Vl es infrecuente. Debemos sospecharlo
en los fetos con dilatacion del VI, insuficiencia adrtica y dilatacion de la aorta
ascendente y confirmarlo mediante la visualizacién de un doble contorno en la
valvula adrtica (signo de la escarapela).

El prondstico intrautero estd marcado por el desarrollo precoz de hidrops. El
manejo perinatal es complejo y se necesita un abordaje multidisciplinar y una
cirugia precoz.

Ideas para recordar

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

- El diagnéstico prenatal precisa un indice alto de sospecha en los casos con
dilatacién del VI, insuficiencia adrtica y dilatacion de la aorta ascendente.

« Lavisualizacién de un doble contorno en la parte anterior de la vélvula adr-
tica (signo de la escarapela) con flujo anterégrado en sistole y retrégrado en
diastole es diagndstico de esta entidad.

- Los fetos que se mantienen estables durante la gestacion sin desarrollar
hidrops suelen tener buen prondstico.
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