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RESuMEN

La agenesia del ductus venoso (ADV) no es infrecuente. Tiene dos manifestaciones clinicas
que presentan diferentes prondsticos. En la ausencia del ductus venoso, el flujo venoso em-
pleard caminos alternativos. Hay dos posibilidades. En una de ellas habra un shunt extrahe-
patico, y se caracterizara por sobrecarga de volumen sistémico y tendencia a la insuficiencia
cardiaca y en otra habra un shunt intrahepdtico, con drenaje al seno portal, que presenta me-
jor prondstico. Es necesario descartar anomalfas estructurales asociadas y cromosopatfas, ya
que de ello depende el prondstico. Especialmente importante es analizar el sistema venoso
biliar. Presentamos dos casos clinicos con cada una de estas variantes, ninguna de la cuales
tuvo asociacién a cromosopatfas.
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DucTus VENOSUS AGENESIS, TWO TIPICAL CLINIGAL CASES

ABSTRACT

The ductus venosus agnesis is not infrequent. It has two forms of presentation, each with dif-
ferent prognosis each. In the absence of the ductus venosus, the flow needs to find new path-
ways. There are two options. The first is by an extrahepatic shunt or portosystemic bypass,
and the other by an intrahepatic shunt that drains to the portal system. The last one has a
better prognosis. In both cases, It is especially important to look for associated structural and
chromosomal anomalies, as to determine prognosis. It is especially important is to explore
the biliary venous system. In this article, we present two clinical cases, with each one of the
variants, without association to chromosomal diseases.
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INTRODUCCION

El conocimiento de la anatomia y hemodinami-
ca del sistema venoso fetal es fundamental para
la evaluacion y manejo de las diferentes pato-
logias fetales. Esto ha hecho posible reconocer
numerosas malformaciones que antes eran in-
detectables prenatalmente y que tiene un rol
importante a la hora de diagnosticar y evaluar
las diferentes malformaciones venosas fetales.

La agenesia del ductus venoso (ADV) se estima
que se produce en seis de cada 1 000 nacimien-
tos®?. En el embridn distinguimos tres sistemas
venosos pares: las venas vitelinas, las umbilica-
les y las cardinales, que acaban desembocando
en las regiones cornuales derecha e izquierda
del seno venoso (figura 1). Las venas vitelinas
transportan sangre desde la vesicula vitelina co-
nectandose a los sinusoides hepaticos. Las um-
bilicales derecha e izquierda transportan sangre

FIGURA 1. DESARROLLO DEL SISTEMA VENOSO FETAL. LOS TRES SISTE-
MAS VENOSOS QUE DESEMBOCAN EN EL SENO VENOSO, FUTURA AURICU-
LA DERECHA. EL SISTEMA CARDINAL (EN AZUL), EL SISTEMA VITELINO (EN
AMARILLO Y NARANJA) Y EL SISTEMA UMBILICAL (EN VERDE). EN EL ES-
QUEMA, LOS VASOS GRUESOS PERSISTIRAN Y LOS FINOS SE ATRESIARAN.
LA VENA VITELINA DERECHA EVOLUCIONARA A VENA PORTA Y LA VENA
VITELINA 1ZQUIERDA (V'V1) SE ATRESIARA. LA VENA UMBILICAL IZQUIER-
DA (VUI) EVOLUCIONARA A VENA UMBILICAL (V UMB), MIENTRAS QUE
LA VENA UMBILICAL DERECHA (VUD) SE ATRESIARA. LA VENA PORTA
TENDRA DOS BIFURCACIONES PRINCIPALES, LA VENA PORTAL IZQUIERDA
(TAMBIEN LLAMADA SENO PORTAL) (VPI) ¥ LA DERECHA (VPD). Los
SINUSOIDES HEPATICOS (SH) DERIVAN DEL SISTEMA VITELINO. RESPEC-
TO DE LAS VENAS CARDINALES COMUNES HEPATICAS, SOLO LA DERECHA
PERSISTIRA (VCCHD), DANDO LUGAR AL SEGMENTO HEPATO-CARDIAL
DE LA VENA CAVA INFERIOR, Y LA IZQUIERDA (VCCHI) SE ATRESIARA.

Seno venoso
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oxigenada hasta el seno venoso, sorteando el
higado, al que daran anastomosis, y uniéndose a
las venas cardinales. Las venas cardinales cons-
tituyen el sistema general de drenaje fetal. Con
el rapido crecimiento hepatico las venas umbi-
licales acabaran haciendo anastomosis con los
sinusoides hepaticos, sufriendo atresia en ese
viaje las vias aferentes umbilicales al seno veno-
so y la vena umbilical derecha, hasta configurar
el sistema de drenaje del embrién maduro que
todos conocemos. De este modo, el flujo venoso
umbilical dejara de drenar en la futura auricula
derecha para drenar en el sistema venoso vite-
lino del higado. En el sistema venoso vitelino en
la porcion mas préxima a la cava inferior, cre-
ceran de modo predominante las anastomosis
superiores de la porcion derecha, atresiandose
la izquierda, formando un vaso con forma de
‘S" que es el seno portal, también denominado
vena portal izquierda. El seno portal une la vena
umbilical (VU) con el ductus venoso (DV) y llega
al vestibulo venoso subdiafragmatico, antes de
conectarse con la circulacion sistémica en la au-
ricula derecha®.

Existen dos formas clinicas de ADV en funcion
del sistema venoso al que se produce la deriva-
cion del flujo, cuando el bypass es extra hepatico,
que producira una sobrecarga del volumen cir-
culante y condicionara un peor pronostico, por
su evolucién hacia la insuficiencia cardiaca®®.

CAsos cLiNIcos

Caso 1. Gestante de 38 afios, primigestay sin an-
tecedentes patologicos de interés que tuvo con-
troles normo evolutivos hasta la semana 20+2
cuando fue remitida para ecografia de cribado
para malformaciones, presentando un feto uni-
co acorde para la edad gestacional y de sexo
masculino. Como hallazgos patologicos mos-
traba un indice cardiotoracico (ICT) aumentado
(figura 2a), onda venosa con pulsatilidad bifasi-
ca, ADV con shunt (bypass) extrahepatico que co-
nectaba directamente a AD (figura 2b). El resto
de la exploracién era normal, incluyendo el sis-
tema venoso portal. La gestante aceptd el estu-
dio genético por amniocentesis (cariotipo, array
CGH), siendo los resultados normales. En la se-
mana 23+2 se evidencio cierto grado de elasto-
sis endocardica en ventriculo derecho (figura 3)
y la velocidad de arteria pulmonar elevada (180
cm/s), con un indice de pulsatilidad de la arte-
ria umbilical normal. Se le programo controles
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semanales. En la semana 26+6 requirio ingreso
hospitalario (en otro hospital) por preeclampsia
grave, realizandose en la semana 27+5 una ce-
sarea urgente, naciendo un vardn, con peso al
nacer de 890 g, Apgar al minuto de 3, a los 5 mi-
nutos de 6 y a los 10 minutos de 6.

Caso 2. Gestante de 29 afios, segunda gestacion,
con antecedentes de retraso de crecimiento in-
trauterino en gestacion previa y antecedente de
enfermedad de Crohn controlada por el servicio
de medicina digestiva. Con gestacion controla-
da y normoevolutiva, acudi6 a la consulta para
ecografia de cribado de malformaciones en la
semana 20+1, en la que se observo feto Unico de
sexo masculino, acorde para edad gestacional, y
se detectd ADV con probable shunt intrahepati-
co (figura 4a), con sistema porta normal (figura
4b). Se le recomendd y aceptd estudio mediante
amniocentesis genética (cariotipo, estudio para
QF-PCRy array CGH), sin detectarse anomalias.
Se hicieron controles ecograficos seriados en las

FIGURA 2. A) SEMANA 20. SE APRECIA CARDIOMEGALIA Y AUMENTO DE
GROSOR DE LAS PAREDES DEL VENTRICULO DERECHO. B) SEMANA 20.
SE APRECIA LA COMUNICACION DIRECTA ENTRE LA VENA UMBILICAL Y LA
AURICULA DERECHA.

FIGURA 3. SEMANA 23. PUEDE APRECIARSE LA ELASTOSIS ENDOCARDICA
EN VENTRICULO DERECHO. NOTESE EL AUMENTO DE GROSOR DE LA PARED
DEL VENTRICULO.

semanas 23, 27 y 30, siendo el crecimiento fetal
normal y el resto de los hallazgos estables, sin
signos de alteracion en la funcién miocardica.
En la semana 31+1 de gestacion requirio ingreso

FIGURA 4. A) NO SE PUEDE IDENTIFICAR EL DUCTUS VENOSO A CON-
TINUACION DE LA VENA UMBILICAL. B) EN ESTE CASO, SE APRECIA LA
RECONSTRUCCION 3D DE LA ENTRADA DEL CORDON UMBILICAL. A LA
IZQUIERDA LA VENA UMBILICAL Y A LA DERECHA LAS ARTERIAS. LA VENA
UMBILICAL PARECE EXPERIMENTAR UN STOP CON UN FINAL EN DEDO DE
GUANTE. LA SANGRE DIFUNDE AL HIGADO A TRAVES DE ANASTOMOSIS DE
BAJO FLUJO QUE NO SON VISIBLES AL DOPPLER.
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hospitalario por amenaza de parto pretérmino.
En la semana 38 fue programada para cesarea
por cesarea anterior y revocacion del parto va-
ginal.

DiscusioN

Anatémicamente, el DV se encuentra en la union
delaVU con el seno portal y la vena cava inferior
(VCI), y su importancia radica en asegurar que
una fraccion importante (20 a 30%) de la sangre
oxigenada pase a la AD evitando la circulacion
portal. Para ello, dispone de una morfologia par-
ticular (en forma de cono alargado), de manera
que acelera el flujo de sangre cuando lo atra-
viesa. La sangre oxigenada umbilical circulara a
mayor velocidad que la sangre venosa no oxige-
nada circundante y de modo agrupado. De esta
forma, y gracias a la cresta dividens auricular que
dirige los flujos rapidos a la auricula izquierda y
los lentos a la derecha, llega a cavidades izquier-
das una mayor cantidad de sangre oxigenada
destinada a la circulacion coronaria y cefalica. En
situaciones de hipoxia/hipovolemia puede au-
mentar el flujo de sangre oxigenada y disminuir
el retorno a la placenta.

La presencia de flujo ausente o reverso en el DV,
durante la contraccion atrial, se ha asociado a
mayor riesgo de aneuploidias y/o cardiopatias.
Es por ello que en muchos centros su estudio
entre las semanas 11+0 y 13+6 se hace de ma-
nera rutinaria, y el diagnostico de ADV se hace
mas frecuente en este periodo. Otro momento
de diagnostico es en el 2° trimestre, como ha-
llazgo incidental y probablemente secundario a
anomalias estructurales. En nuestro servicio lo
hacemos de manera rutinaria a manera de en-
trenamiento para lograr mayor eficiencia en la
busqueda del DV. Durante la exploracién fetal,
en el corte transversal abdominal seguimos la
VU en su trayecto hacia el corazén y antes de
llegar rotamos 30° hacia la zona caudal, identi-
ficando una zona de mayor alliasing, teniendo la
precaucion de posibles estructuras que puedan
confundir como son las venas suprahepaticas
izquierdas o la VCI. La incidencia de ADV en la
poblacion general es desconocida. Se han repor-
tado prevalencias en torno a 1/2 500 entre las
semanas 11+0 y 13+6 de gestacidn, en fetos con
translucencia nucal (TN) por encima de 95 per-
centil, y mas del 40% tuvieron anomalias cromo-
sémicas 6. Su relacién con anomalias cromoso-
micas o estructurales ensombrece el prondstico.
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Cuando se diagnostica ADV, como ya hemos di-
cho en la introduccion, se pueden presentar dos
variantes de drenaje venoso:

1.Conexion extrahepatica de la VU directamente
alavenailiaca, VCl, vena renal, AD o excepcio-
nalmente a Al 0 seno coronario.

2.Conexidén intrahepatica de la VU, sin bypass he-
patico, al sistema portal, aumentando su flujo.
La mas frecuente.

En el caso 1, presentamos un feto con ADV y va-
riante extrahepatica con conexién directa a AD,
con didmetro amplio del shunt, sistema porta
normaly leve cardiomegalia y flujo bifasico en la
onda venosa. Sin signos de insuficiencia cardia-
ca, aunque si de sobrecarga. El estudio genético
fue normal. Segun la literatura, en este tipo de
variante, el flujo en el sistema portal y su desa-
rrollo dependeran del diametro del shunt que,
de ser ancho, puede asociarse a subdesarrollo
0 agenesia del sistema portal. También se asocia
a mayor posibilidad de evolucién a insuficiencia
cardiaca por sobrecarga crdnica. Por todo esto,
es la que tiene peor prondstico. Se ha descrito
tasas de mortalidad de hasta 17%". A diferen-
cia de lo que se especula en la literatura, que
los shunt amplios disminuyen el flujo hepatico
y derivan en un desarrollo incompleto o anoé-
malo del sistema porta®, en este caso a pesar
del diametro amplio en relacion a la VU, el sis-
tema porta aparentemente no estaba alterado.
La ADV aislada en ausencia de malformaciones
cromosémicas, estructurales o hidropesia, tiene
un pronoéstico mas favorable!”. Por ello, nuestra
actitud fue expectante, siendo de evolucién es-
table. El término de la gestacion fue por la pre-
sencia de preeclampsia grave de inicio tardio
con gran compromiso materno, por lo que se
indicé la cesarea.

En el caso 2 presentamos un feto con ADV y
shunt intrahepatico sin ninguna otra alteracion.
El estudio genético fue normal. El diagnostico se
hizo en la semana 20, en la ecografia de tamiza-
je de malformaciones estructurales. Estos casos
aislados y con shunt intrahepatico tienen buen
pronostico. Esta variante tiene mejor prondsti-
co, aunque pueden desarrollar encefalopatia hi-
peramoniémica, hipertension portal y tumores
hepaticos de aparicién tardia. En nuestro caso,
la evolucion fue estable y tras el parto el nifio
evolucion6 favorablemente.
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Un 45% de los casos con ADV se asocia con anor-
malidades estructurales mayores o cromosomi-
cas, independientemente del tipo de variante de
drenaje venoso®. En ambos casos no hubo alte-
raciones estructurales o genéticas ni, menos to-
davia, hidrops, siendo este tipo de presentacion
el de mejor prondstico.

CONCLUSIONES

Consideramos que durante el examen del feto
en el primer trimestre, la valoracion del DV debe
ser la norma, por la importancia de descartar
patologias morfoldgicas y genéticas asociadas.
Es importante que ante la sospecha de ADV
debemos realizar cariotipo y una busqueda de
malformaciones estructurales y genéticas, un
exhaustivo examen ecografico fetal definien-
do el tipo de variante del drenaje, asi como sus
caracteristicas hemodinamicas y las caracteris-
ticas del sistema portal, ya que de todos estos
factores dependera el prondstico tanto durante
la vida intrauterina como fuera de ella.
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