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RESUMEN

La estenosis pulmonar congénita aislada es una alteracién que afecta a 1 de cada 22,000 nacidos vivos y representa de 8 a 10% de todas
las cardiopatias congénitas. Se reporta el caso clinico de una paciente embarazada de 36 afios de edad, referida a las 36 semanas de
gestacion con diagnéstico fetal de insuficiencia tricuspidea. Por ecografia fetal se detect6 que la insuficiencia tricuspidea fue secundaria a
estenosis pulmonar congénita: a las 38 semanas de gestacion se obtuvo un neonato Unico, de sexo masculino, de 3 kg. Al recién nacido se
le realizé una ecocardiografia, con lo que se confirmé la estenosis pulmonar grave; se administré infusion intravenosa de prostaglandina E1
(PGEL1) y a las 48 horas de vida extrauterina se le practicé una valvuloplastia pulmonar percutanea con baldn, con estos procedimientos
se logré la mejoria hemodinamica inmediata, comprobada por ecocardiografia.

Conclusiones: el diagnostico prenatal oportuno permitié aplicar la infusion de PGEL1 en el periodo neonatal inmediato, para evitar el cierre
del conducto arterioso; ademas, se efectud la valvuloplastia pulmonar con bal6n, que fue exitosa a las 48 horas de vida extrauterina.
Palabras clave: estenosis pulmonar congénita, diagnéstico prenatal.

ABSTRACT

There are few reports of prenatal diagnosis of severe pulmonary valvar stenosis (PVS). It affects 1/22,000 newborn and represents 8-10%
of total congenital cardiac defects. Clinic case: we report a case of a neonate in which was prenatally detected a pulmonary valvar ste-
nosis and was successfully corrected with early valvuloplasty. From a 36 years old women sent to evaluation to the fetal maternal unit
because a tricuspid valvar insufficiency detected at 36 gestation weeks (GW). A VPS was suspected before born and a pregnancy ended
in programated caesarean delivery at 38 GW, obtaining a 3 kg male, in which early echocardiography reported a severe PVS, promptly
was initiated prostaglandin E1 (PgEL1) infusion avoiding patent ductus arteriosus (PDA) closure, following a percutaneus balloon dilatation
valvuloplasty at 48 hours, improving cyanosis and transvalvular Doppler flow.

Conclusion: we report a neonate referred with an opportune prenatal diagnosis of tricuspid insufficiency and confirmed a severe PVS,
PgE1 was infused immediately after born, allowing successfully balloon dilatation valvuloplasty in first 48 hours.

Key words: Valvar pulmonary stenosis, prenatal diagnosis.

RESUMME

Il'y a peu de rapports de diagnostic prénatal de la sténose valvaire pulmonaire grave (PVS). Elle affecte 1/22,000 nouveau-né et représente
8-10% de défauts cardiaques congénitaux totaux. Caisse de clinique : nous rapportons un cas d'un nouveau-né dans lequel été prénatal
détectée une sténose valvaire pulmonaire et a a été avec succes corrigée avec valvuloplastie t6t. De I'les femmes de 36 années ont
envoyé a I'évaluation a I'unité maternelle foetale parce qu’une insuffisance valvaire tricuspide détectée a 36 semaines de gestation (GW).
On a suspecté Un VPS avant que né et une grossesse finie dans la livraison césarienne programe a 38 gws, I'obtention d’'un male de 3
kilogrammes, dans lequel la premiéere échocardiographie a rapporté un PVS grave, ait promptement été infusion lancée de la prostaglan-
dine E1 (PgE1) évitant la fermeture d'arteriosus de ductus (PDA) de brevet, suivant une dilatation de ballon de percutaneus valvuloplasty
a 48 heures, améliorant la cyanose et I'écoulement transvalvular de Doppler.

Conclusion: nous rapportons un nouveau-né référé avec un diagnostic prénatal opportun d’'insuffisance tricuspide et avons confirmé un
PVS grave, PgE1 a été infusés juste aprés né, permettant avec succes la dilatation de ballon valvuloplastie en 48 premiéres heures.
Mots clés: Rétrécissement pulmonaire valvaire, diagnostic prénatal.

RESUMO

Ha& poucos relatorios do diagnéstico pré-natal do stenosis valvar pulmonar severo (PVS). Afeta 1/22,000 recém-nascido e representa 8-10%
de defeitos cardiacos congenitais totais. Caixa da clinica: nés relatamos um exemplo de um neonate em que foi detetado pré-natal um
stenosis valvar pulmonar e corrigido com sucesso com valvuloplasty adiantado. Do as mulheres adultas de 36 anos emitiram a avaliacéo
a unidade materna fetal porque uma insuficiéncia valvar tricuspid detetada em 36 semanas da gestagdo (SG). Um VPS foi suspeitado
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antes que nascido e uma gravidez terminada na entrega caesarean programated em 38 GW, obter um macho de 3 quilogramas, em que a
ecocardiografia adiantada relatou um PVS severo, estéve prontamente infusao iniciada do prostaglandin E1 (PgE1) que evita o fechamento
do arteriosus do ductus (PDA) da patente, seguindo uma dilatacdo do baldo do percutaneus valvuloplasty em 48 horas, melhorando o

cianose e o fluxo transvalvular de Doppler.

Concluséo: noés relatamos um neonate consultado com um diagnédstico pré-natal oportuno da insuficiéncia tricuspid e confirmamos um
PVS severo, PgE1 fomos infundidos imediatamente depois de nascido, permitindo com sucesso a dilatacéo do bal@o valvuloplasty em

primeiras 48 horas.

Palavras chave: Stenosis pulmonar Valvar, diagnéstico pré-natal.

as cardiopatias son las malformaciones congénitas

mas frecuentes, pues su prevalencia es de 8 por

cada 1,000 nacidos vivos.t2 La estenosis pulmonar
congeénita aislada es una enfermedad poco frecuente, que
afectaa 1 de cada 22,000 nacidos vivos y representa de 8
a 10% de todas las cardiopatias congénitas. La estenosis
pulmonar congénita se distingue por disminucion del cali-
bre de la via de salida del ventriculo derecho; en la mayoria
de los casos la lesidn se ubica en la valvula pulmonar; sin
embargo, puede situarse en la regiéon subvalvular o supra-
valvular, con aumento de la presién sistolica del ventriculo
derecho y, segtin el grado de obstruccion, provocar insufi-
cienciatricuspidea.® El grado de afectacién hemodinadmica
se establece con la medicion por cateterismo cardiaco del
gradiente de presion sistolica trasvalvular, que se clasifica
en grave cuando es mayor de 80 mmHg, moderada cuando
se encuentra entre 50 y 80 mmHg y leve cuando es menor
de 50 mmHg. Desde el punto de vista clinico, la forma leve
suele no causar sintomas, mientras que las formas modera-
day grave pueden provocar: disnea, fatiga e insuficiencia
cardiaca derecha en grados variables, segin la gravedad
de la obstruccion. En el recién nacido, esta alteracion se
manifiesta cuando la estenosis es grave y en la mayoria
existe desaturacién, principalmente por el cortocircuito
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venoarterial a través del foramen oval.® Debido a que la
estenosis pulmonar pertenece a las cardiopatias congéni-
tas dependientes de conducto, el tratamiento de eleccién
para el recién nacido con estenosis pulmonar moderada y
grave es la administracion de PGE-1 para evitar el cierre
del conducto arterioso y, posteriormente, la valvuloplastia
percutanea con bal6n, que inmediatamente disminuye el
gradiente de presion sist6lica y aumenta la saturacion de
oxigeno, con tasa de éxito a largo plazo de 86, 78 y 62%
a uno, cinco y once afos, respectivamente.*

CASO CLINICO

Madre primigesta, de 36 afios de edad, sin antecedentes
heredofamiliares patoldgicos u obstétricos de importancia,
referida por el ginecdlogo particular debido al diagnostico
de insuficiencia tricuspidea fetal en la ecografia de rutina,
valorada a las 36 semanas del embarazo, y en la que se
descartaron otras anomalias asociadas. El corazdn fetal
con situs solitus y cardiomegalia a expensas de la auricula
derecha; en el eje corto se observo la valvula pulmonar con
engrosamiento de sus valvas y el anillo valvular angosto
(3 mm); no se observo dilatacion posestendsica. El estudio
Doppler color mostré turbulencia posvalvular pulmonar e
insuficiencia de la valvula trictispide. Con los datos ante-
riores se establecié el diagnéstico sugerente de estenosis
pulmonar grave, por lo que se decidid el nacimiento, con
disponibilidad de un cardiélogo pediatra, neonat6logo y
la administracion de prostaglandinas.

El embarazo termind por cesarea programada a las 38
semanas de gestacién. Se obtuvo un neonato masculino
de 3 kg, fenotipicamente sin ningin sindrome asociado,
con cianosis progresiva generalizada, por lo que se realizd
ecocardiografia y con la que se confirmo el diagnostico
de estenosis pulmonar grave con insuficiencia tricuspidea
severa. Se inicié infusién continua intravenosa con PGE-1,
a dosis de 50 nanogramos kg/min; después de 48 horas de
su nacimiento se le realiz6 cateterismo cardiaco, y el gra-
diente de presidn sistolica trasvalvular fue de 70 mmHg,
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por lo que se realiz6 valvuloplastia percutanea con balén,
con lo que hubo mejoria inmediata de las condiciones
hemodindmicas del paciente, con gradiente de presién
sistolica transvalvular posvalvuloplastia de 20 mmHg.
El nifio fue dado de alta del hospital ocho dias después
del procedimiento. En el ecocardiograma de control se
observo el cierre del conducto arterioso a las dos semanas
del procedimiento quirdrgico. En los estudios de control
médico y ecografico subsecuentes se observo al niflo sin
sintomas, con crecimiento ponderal normal y ecografica-
mente menor grado de estenosis pulmonar.

DISCUSION

La ecocardiografia fetal se ha convertido en parte de la
valoracion integral de rutina,® sobre todo en pacientes
con factores de alto riesgo para cardiopatias congénitas
(antecedente familiar de cardiopatia congénita, diabetes
mellitus materna, deteccién por ecografia de alguna mal-
formacion en el feto, aumento de traslucencia nucal fetal,
arritmia fetal y cromosomopatias).57# La deteccion eco-
grafica de cardiopatias fetales tiene especificidad de hasta
96% y sensibilidad variable, de entre 13 a 92%. En algunos
centros médicos donde realizan ecocardiogramas fetales
se reporta una tasa de cardiopatia de 12.9 por cada 1,000
fetos y asciende a 32 por cada 1,000, especificamente en

Figura 1. Ecocardiograma fetal donde se observa la relacién de la
raiz adrtica (1) y el tronco de la arteria pulmonar (2).

pacientes con factores de riesgo para tener neonatos con
cardiopatia congénita.®7® En particular, la estenosis de
la véalvula pulmonar puede diagnosticarse por ecografia a
partir de la semana 21 de la gestacién;%° las imagenes su-
gerentes de la alteracion por ecocardiografia 2D muestran
dilatacion de la auricula derecha, hipertrofia y posterior
dilatacion del ventriculo derecho y la valvula pulmonar
abombada.™* En la ecografia Doppler a color se observa
flujo pulmonar turbulento y se confirma la insuficiencia
tricuspidea.’? En el caso aqui reportado se confirmé la
estenosis pulmonar grave por ecografia a las 36 semanas
de gestacion. Este hallazgo permitié realizar la cesarea
electiva a las 38 semanas del embarazo, con la valoracion
del cardidlogo pediatra y confirmacion del diagnoéstico
neonatal de estenosis pulmonar congénita grave, por ani-
llo pulmonar pequefio (3 mm), insuficiencia tricuspidea
severa y cianosis central neonatal, lo que llevo a efectuar
una valvuloplastia percutdnea con baldn, después de
24 horas de vida extrauterina. El grado de obstruccion
disminuyé inmediatamente y mejoraron las condiciones
hemodinamicas del paciente. El diagnéstico diferencial de
estenosis pulmonar e insuficiencia tricuspidea se realiza

Figura 2. Ecocardiograma fetal Doppler color: eje corto en la salida
del ventriculo derecho, se observa el anillo pulmonar pequefio <
3mm (flecha).

438

GINEcoLOoGIA Y OBSTETRICIA DE MEXICO



Diagnostico prenatal de estenosis pulmonar grave y valvuloplastia neonatal inmediata

Figura 3. Ecocardiograma fetal Doppler color: proyeccion apical
de las cuatro camaras: dilatacion del atrio derecho (AD), septo
interatrial desplazado hacia la auricula izquierda e insuficiencia
tricuspidea severa (IT).

con anomalia de Ebstein, insuficiencia tricuspidea aislada,
atresia pulmonar y estenosis pulmonar periférica; estas
alteraciones pueden descartarse con la imagen ecogréfica
y el cateterismo cardiaco.

La estenosis pulmonar congénita grave del recién na-
cido pertenece al grupo de cardiopatias congénitas ducto
dependientes, que al cerrarse el conducto arterioso, al mo-
mento del nacimiento, se agravan. Entre las cardiopatias
congénitas ducto-dependientes se encuentran: estenosis
pulmonar grave, coartacion de la aorta, estenosis aortica,
transposicion de los grandes vasos, sindrome de ventricu-
lo izquierdo hipoplasico y otras cardiopatias complejas.
Debe establecerse el diagnéstico prenatal de cardiopatias
congénitas ducto-dependientes para ofrecer al neonato
los procedimientos diagndsticos complementarios y tera-
péuticos, segln sea su necesidad, como la administracion
de PGEL para evitar el cierre del conducto arterioso y la
muerte sUbita, con lo que aumentaré la supervivencia. Es
importante, ademas, establecer el pronéstico del neonato
mediante la evaluacidn de cardiopatia congénita asociada
0 no con cromosomopatias incompatibles con la vida o
de mal prondstico, como la trisomia 13 o 18. La impor-
tancia de la deteccion prenatal de cardiopatias radica en
la posibilidad de aumentar la supervivencia en neonatos
con defectos cardiacos criticos, definidos como los que
necesitaran intervencion inmediata, lo que permitira to-
mar las medidas terapéuticas necesarias en las primeras
horas de vida, con la finalidad de mejorar el prondstico
del recién nacido.

Figura 4. Ventriculografia derecha en proyeccion lateral derecha (A), el balon inflado con medio de contraste y la muesca en la parte
media confirman la dilatacién de las sigmoideas pulmonares y de su anillo pulmonar (B).
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