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DRENAJE ANOMALICO DE LA VENA UMBILICAL.
REPORTE DE CASO Y REVISION DE LA LITERATURA.
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RESUMEN

En este reporte presentamos un caso de agenesia del ductus venoso (AVD) con drenaje extrahepdtico a la venaliliaca derecha. Esta es una condicion
rara cuyo prondstico y prevalencia son poco conocidos en la literatura. La ADV puede estar asociada con trastornos cromosémicos, hidropesia
fetal, anomalias cardiacas y extracardiacas. El prondstico de la ADV es variable dependiendo de la presencia de otras malformaciones y/o cambios
hemodindmicos fetales. Cuando es extrahepadtica, el prondstico depende principalmente del grado de alteracion hemodindmica del feto.
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INTRODUCCION

El ductus venoso es una derivacion de la vida fetal que
une la vena umbilical con la vena cava inferior y que se
oblitera tras el nacimiento, convirtiéndose en el ligamento
venoso'. Es a través de este shunt que la sangre oxigena-
da, procedente de la vena umbilical, llega a la auricula
derecha y, a través del foramen oval, pasa a la auricula
izquierda, desembocando en la circulacion sistémica y fa-
voreciendo el flujo con elevada PO2 a los 6rganos vitales
del feto, como el cerebro y el corazon'.

La valoracion Doppler del conducto es util durante
el examen morfologico del primer trimestre, tanto en la
sospecha de cardiopatias como de alteraciones cromoso-
micas y, en el segundo trimestre, también se utiliza en
casos de alteracion del Doppler arterial en la prematuri-
dad extrema, como una de las los criterios para definir el
tiempo de entrega '.

Su ausencia genera un drenaje anomalo de sangre de
la vena umbilical, que puede ser un shunt intrahepatico o
extrahepatico. En el tipo intrahepatico, la vena umbilical
se conecta directamente con el seno portal® (Figura 1B).

En el tipo extrahepatico, a su vez, lo que ocurre es una
desviacion que presenta subtipos variables, evitando el hi-
gado, y la vena umbilical puede drenar directamente en la
vena cava inferior, la forma mas frecuente (figura 1A), en
la auricula derecha (figura 1C), auricula izquierda, seno
coronario, venas iliacas izquierda o derecha (figura 1D) y
mas raramente con la vena renal y el ventriculo derecho.
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Figura 1. La imagen muestra los diferentes drenajes posibles del ductus
venoso (DV). En (A) se representa el clasico drenaje DV, a la porcién supe-
rior de la vena cava inferior (VCI). En (B), la vena umbilical se conecta a la
circulacion sistémica a través de la circulacion portal, sinusoides hepati-
cos y venas hepaticas, caracterizando uno de los posibles drenajes intra-
hepaticos anémalos. En (C), la vena umbilical se desvia de la vena porta
y los sinusoides hepaticos, con drenaje extrahepatico directamente a la
auricula derecha. En (D), la vena umbilical se conecta a la circulacion sis-
témica, también sin pasar por el higado y conectando con la vena iliaca
derecha, como en este reporte de caso 2.
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La agenesia del ductus venoso es una condicion rara
con un pronodstico variable, que depende de su tipo, ca-
racteristicas y malformaciones asociadas. El diagndstico de
agenesia del ductus venoso con drenaje anomalo puede
ser incidental, al momento del examen morfologico del
primer trimestre, cuando no se obtiene la ecografia Do-
ppler en los cortes longitudinales o transversales o incluso
al identificar, en el segundo trimestre , desviaciones en
el curso del conducto venoso con drenaje anomalo de
la vena umbilical, anomalia de su calibre 0 como con-
secuencia de malformaciones asociadas. Las formas ex-
trahepaticas pueden sospecharse en el modo B, por el
trayecto anomalo de la vena umbilical o dilatacion atipica
de los vasos. Las conexiones intrahepaticas, por su parte,
requieren un mapeo de flujo coloreado de la circulacion
portal fetal en varios planos de evaluacion y pueden, por
tanto, pasar desapercibidas en muchos casos en los que
no tienen repercusion clinica.

Si la agenesia se asocia a otras anomalias o si el drenaje
venoso es extrahepatico, la probabilidad de peor pronds-
tico es mayor que en casos aislados o intrahepaticos. Este
trabajo reporta un caso de agenesia de ductus venoso con
drenaje extrahepatico anomalo.

RELATO

Paciente CJ.P, 25 anos, primigravida, DUM
15/06/2019, fue derivada para control prenatal de alto
riesgo (PNAR) en el Hospital Municipal Universitario de
Taubaté (HMUT) por alteracion en la ecografia morfologi-
ca (USG) del 2° trimestre (23 semanas y 4 dias), con sos-
pecha de probable drenaje anomalo del ductus venoso.
Se identifico aumento de calibre de la vena umbilical a lo
largo del trayecto del cordon, vena umbilical intraabdo-
minal tortuosa con aumento de calibre, drenaje anomalo
a la vena iliaca derecha y vena cava inferior con aumento
de calibre a lo largo del trayecto (figuras 2 y 3). ). No se
encontro drenaje clasico del ductus venoso.

Figura 2. En laimagen, las flechas gruesas muestran la vena cava inferior
(VCl) dilatada en todo su recorrido y las flechas finas la arteria aorta ab-
dominal. En (A), ecografia axial modo By, en (B), ecografia Doppler color.
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Figura 3. En la imagen, la flecha gruesa representa la vena umbilical in-
traabdominal, tortuosa, dilatada, que drena en la vena iliaca derecha.
Detalle en modo B a la izquierda (A) y Power Doppler (B) a la derecha.

La investigacion del cariotipo no mostré alteraciones cro-
mosomicas cuantitativas. El ecocardiograma fetal, realizado a
las 26 semanas, corroboro la hipdtesis de drenaje anomalo del
ductus venoso, observandose cardiomegalia global leve con
predominio de la auricula derecha y derrame pericardico leve.

A partir de las 31 semanas y 5 dias se evidencio restric-
cion del crecimiento fetal (RCF), peso de 1.075g (percentil
3) y velocimetria Doppler sin alteraciones, con necesidad de
evaluacion semanal de Doppler e indice de liquido amni6-
tico (ILA), ademas de investigacion de la vitalidad fetal dos
veces por semana. Se indico seguimiento con ecocardiogra-
fia fetal por cardiopediatria, siendo realizados tres examenes,
que mantuvieron el patron descrito anteriormente. La USG
obstétrica a las 34 semanas y 3 dias mostrd presentacion
podalica, oligohidramnios (bolsa mas grande de 2,7 cm y
ILA de 4,8 cm), peso fetal de 1319 g (por debajo del percen-
til 3). Tras cardiotocografia con desaceleraciones, se realiza
cesarea. Recién nacido, pequeno para la edad gestacional
(PEG), con Apgar 9/9, 1.390g y EG por método de Capurro
de 38 semanas y 4 dias. Presento fuerte llanto al nacer, ade-
cuado tono muscular, 88% de saturacion y leve taquidisnea,
mantenido en CPAP nasal. Fue trasladado a UCI neonatal,
presentando como complicacion sepsis neonatal precoz, re-
quiriendo transfusion de plaquetas. Al dia 26 de vida fue
trasladado a enfermeria, donde permanecié dos dias mas y
fue dado de alta en buenas condiciones generales, con un
peso de 1.940 g.

La ecocardiografia posnatal mostro inicialmente conduc-
to arterioso permeable (2 mm), hipertrofia ventricular de-
recha leve y foramen oval permeable (FOP). Hubo cierre
del conducto arterioso en el segundo examen posnatal y
resolucion de la hipertrofia en el examen al alta. A los tres
meses de vida pesaba 4.400g en domicilio, sin intercurren-
cias ni comorbilidades relacionadas con drenaje anomalo del
ductus venoso y otras alteraciones cardiacas durante la vida
fetal. Asi sigue hoy, a los 30 meses.

DISCUSION
El primer reporte de agenesia del ductus venoso (ADV)
fue realizado en el siglo XIX por Paltauf R., 1888 3. Sin
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embargo, actualmente, la prevalencia y el prondstico de
ADV permanecen poco dilucidados en la literatura. En
una poblacion de alto riesgo, remitida para estudio eco-
cardiografico en un centro especializado, se demostré una
incidencia de 6:100 *. Menos aun se ha documentado en
AVD aislados, por lo que el manejo se mantiene basado en
series de casos °, lo que hace imprescindible informes de
ocurrencias de esta malformacion.

El ADV esta asociado con trastornos cromosomicos,
como las trisomias 9, 13, 18, 21 y 22, el sindrome de Tur-
ner, el sindrome PHACE, el sindrome de Wolf-Hirschhor,
las mutaciones RASA !, la microdelecion del cromosoma
cinco y el mosaicismo. Ademas, existe relacion con hidro-
pesia fetal, anomalias cardiacas y extracardiacas, incluyendo
agenesia del sistema venoso porta y persistencia de shunt
portosistémico®®8. La presencia de alteraciones genéticas
y otras malformaciones se relaciona significativamente con
un peor prondstico de los fetos con ADV, incluso después
de excluir los casos en los que se interrumpi6 el embarazo.
Por otro lado, el tipo de drenaje anomalo, intrahepatico o
extrahepatico, no se asocio significativamente con mayores
resultados adversos, cuando se excluyeron las interrupciones
del embarazo 7.

Sin embargo, en fetos sin anomalias o con anomalias
menores, la presencia de drenaje extrahepatico se relaciono
significativamente con un mejor pronostico, casos en los que
el pronodstico parece depender principalmente de la presen-
cia y extension de insuficiencia cardiaca congestiva >, Esto
corrobora la evolucion clinica de nuestro caso, en el que
el feto presentd drenaje extrahepatico anomalo a la vena
iliaca derecha, sin alteraciones cromosomicas numéricas ni
otras malformaciones. Se esperaba aumento del calibre de la
vena cava inferior y cardiomegalia global leve, sin evidencia
de insuficiencia cardiaca. La reduccion de liquido amnidtico
presente en esta paciente es una situacion clinica poco fre-
cuente en los casos de ADV. La serie de informes demues-
tra una mayor frecuencia de polihidramnios e hidropesia
fetal 2>721!, La hidropesia se asocia con un mayor riesgo
de muerte intrauterina y posnatal’. El polihidramnios puede
estar relacionado con el aumento del volumen de sangre cir-
culante, con la consiguiente mayor perfusion renal y secre-
cion auricular de péptido natriurético, un potente diurético
y vasodilatador 2. La restriccion del crecimiento fetal (RCF)
presente en este caso, a partir de las 31 semanas y los 5 dias,
puede explicarse por la reduccion del riego sanguineo hepa-
tico, organo esencial para la regulacion del crecimiento fetal
1B, ademas, el aumento de volumen en el sistema venoso
puede resultar en edema placentario y reduccion del inter-
cambio gaseoso, con la consiguiente hipoxemia fetal y RCF
1Y esta restriccion puede ser la etiologia del oligohidram-
nios presente en nuestro caso °. La RCF y su resultante oli-
gohidramnios fueron los determinantes del sufrimiento fetal
ya que no observamos una sobrecarga cardiaca significativa.

En la literatura hay mas descripciones de casos de ADV
con drenaje extrahepatico >'°. Sin embargo, Berg et al. ob-
servaron 82% de los casos con drenaje intrahepatico y el

17% con drenaje extrahepatico, a pesar de la mencionada
dificultad en el diagnostico de ADV intrahepatica 7. Este
dato fue confirmado en otro estudio, que evaluo 119 casos
de drenaje anomalo e identifico que el 70,6% presentaba
drenaje intrahepatico y el 29,4 % presentaba drenaje ex-
trahepatico °. En ambos estudios, la seleccion de casos se
realizo en bases de datos de instituciones donde el tami-
zaje morfoldgico ya incluia la basqueda de anomalias del
conducto venoso como posible marcador de otras malfor-
maciones fetales. Esta diferencia entre estudios previos y
los dos ultimos mencionados anteriormente sugiere que los
casos de drenaje intrahepatico anomalo pueden pasar mas
desapercibidos que los de drenaje extrahepatico, cuando
no se asocian con otras malformaciones 7.

El pronostico de las condiciones de ADV es variable
y depende de la asociacion con otras malformaciones y
alteraciones fetales. En general, se demostrd un resultado
adverso en solo el 4,2 % de los fetos con ADV aislada,
independientemente del tipo de drenaje. Strizek et al. de-
muestra que en los casos en que existe drenaje intrahepa-
tico, sin otras alteraciones, el pronostico es bueno. Cuando
la ADV aislada tiene drenaje extrahepatico, el prondstico
depende del grado de alteracion hemodinamica fetal. Se
reporta una serie de siete casos con una muerte neona-
tal, luego del parto a las 26 semanas y complicaciones de
ruptura temprana de membranas (16 semanas), sin infor-
macion sobre las condiciones hemodinamicas intrauterinas
de esta paciente6. En nuestro caso, la paciente, con drenaje
extrahepatico a vena iliaca derecha, tuvo parto pretérmino
tardio tras cardiotocografia con desaceleraciones y oligo-
hidramnios. Al examen neonatal presento hipertrofia de
ventriculo derecho y conducto arterioso permeable, el cual
se cerro luego de evaluaciones posteriores.

Por lo tanto, es importante realizar un diagnostico cui-
dadoso del tipo de drenaje de la ADV, considerando la ne-
cesidad de Doppler de la circulacion portal, que debe ser
parte de la rutina de evaluacion morfologica, especialmente
cuando hay signos de cardiomegalia y niveles alterados de
liquido amnidtico. Otros signos de que puede haber una
ADV son el aumento del calibre de la vena umbilical y un
patron Doppler bifasico, acelerado en el trayecto intraabdo-
minal de la vena umbilical °. Ademas, hay que estar atento
a otras posibles malformaciones que pueden acompanar a
la ADV vy realizar un cariotipo fetal. El control evolutivo con
ultrasonografia y Doppler y la ecocardiografia fetal frecuen-
te es fundamental, lo que permite definir el momento mas
oportuno para el parto ante cambios en la vitalidad y/o in-
suficiencia cardiaca.

CONCLUSION

La agenesia del ductus venoso aun se diagnostica como
un hallazgo incidental en examenes obstétricos o en el re-
cién nacido. Sin embargo, es de suma importancia que el
diagnostico se realice de manera temprana, para que el pa-
ciente pueda beneficiarse del manejo de las posibles com-
plicaciones, mejorando su pronostico y calidad de vida pos-
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natal. Este raro caso de agenesia del ductus venoso (AVD),
con drenaje extrahepatico anomalo a la vena iliaca derecha,
demuestra la importancia de un diagnostico precoz via Do-
ppler y la necesidad de una rutina morfologica, ecografica y
cardiotocografica, ya que el seguimiento permite observar
posibles signos de angustia cronica o aguda. En nuestro caso,
la restriccion del crecimiento y su consiguiente oligohidram-
nios fueron los determinantes del sufrimiento fetal, una vez
ausente la sobrecarga cardiaca. Por lo tanto, el diagnostico
apunta a reducir drasticamente los riesgos potenciales de
morbilidad y mortalidad fetal. Nuestra paciente fue diagnos-
ticada y seguida, asegurando intervenciones certeras y opor-
tunas por complicaciones, con un parto pretérmino tardio,
con buena evolucion durante el puerperio y periodo neona-
tal, llegando hoy a los 30 meses sin alteraciones cardiacas o
relacionadas con la malformacion.
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