ATRESIA PULMONAR AMB
SEPTE INTEGRE

On son la valvula tricuspide i el miocardi
del ventricle dret?

Anna Ribaudi Compte
R3 Hospital Universitari Arnau de Vilanova
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H.U.ARNAU DE VILANOVA Tls <0.1 22.07.2024"
Tib <0.1 12:13:55

MI 0.6 C2-9-D

79Hz/11.8cm
30°/2.5

2/3 Trim. Cardiac/OB
HM 790 -450

Gn -4

C8/M16

FF1/E4

SRI Il 4/CRI 2

EG=20s2d

33 anys. IVglllp amb 3 fills previs sans
Heterozigosi HbS

Sense altres antecedents d’'interes

Ecografia morfologica (20+2 sg) “ TR L

Tib <0.1 12:12:53
EG=20s2d ) Ml 0.6 C2-9-D

79Hz/11.8cm
30°/2.5

2/3 Trim. Cardiac/OB
HIM 790 -450

Gn -4

C8/M16

FF1/E4

SRI Il 4/CRI 2

Amniocentesi per estudi genetic
Derivacio a centre 3r nivell




21+3 sg

HOSPITAL SANT JOAN DE DEU Tls 0.5 30.07.2024
Tib 0.5 RERY

HOSPITAL SANT JOAN DE DEU Tls <0.1 30.07.2024
Tib <0.1 11:14:21

HOSPITAL SANT JOAN DE DEU Tls <0.1 30.07.2024
Tib <0.1 11:13:57

MI 0.9 C1-5-D
65Hz/ 7.6cm

30°/2.5
2+3 Card. Res./F.Card.
HIL 5.90-4.30

30°/2.5
2+3 Card. Res./F.Card.

30°/2.5
2+3 Card. Res./F.Card.
HIL 5.90 - 430

- -
Gn 0
\ c8/M7
SRI 11 2/C
n -3.

PRF 5.5kHz

Gn 0
c8/M7
FF5/E2
SRI 11 2/CRI 3

Atresia pulmonar amb septe integre tipus Il
VD no hipoplasic

Insuficiencia valvula tricuspide

- -

Absencia flux anterograd VD globulos Insuficiencia holosistolica
valvula pulmonar Morfometria conservada valvula tricuspide

Arteries pulmonars
confluents



2+3 Card. Res./F.Card.
HIL 590-4.30

Gn O

Cc8/M7

FF5/E2

SRI Il 2/CRI 3

Insuficiencia holosistolica valvula tricuspide VD globulos

Flux VD bidireccional a baixa velocitat Miocardi VD aprimat



Card. HI Pen./OB
HIP7.70 - 4.00
Gn 1

C7/M16

FF4/E2

SRI Il 3/CRI 2

27+3 sg
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HOSPITAL SANT JOAN DE DEU

Atresia pulmonar amb septe integre tipus Il

Unguarded tricuspid valve

Espectre Anomalia Uhl

Tls 0.4 08.10.2024
Tib 0.7 12:42:55
Ml 0.9 RAB6-D

1{1 D 1.73mm
2/3 Trint2_ P 2.84mm

HIM 7.70 - 4.20
Gn 5

C12/M7

P3/E1

SRIII 3




Diagnostic

Atresia pulmonar amb
septe integre

HOSPITAL SANT JOAN DE DEU Tls <0.1 30.07.2024
Tib <0.1 11:09:11

Ml 0.9 C1-5-D

65Hz/ 7.6cm

30°/2.5

— 2+3 Card. Res./F.Card.

- HIL 5.90 - 4.30

Gn 0

c8/M7
FF5/E2
2/CRI 3

SRI 1l

Obstrucci6 completa TSVD +/-
hipoplasia VD i insuficiencia de la
valvula tricuspide.

Cardiopatia ductus dependent.

Unguarded tricuspid
valve

HOSPITAL SANT JOAN DE DEU Tls 0.4 08.10.2024
Tib 0.4 12:47:54

Absencia de valves a la valvula
tricuspide a nivell de I’'anell valvular.

70% s’associa a atresia pulmonar
amb septe integre.

Anomalia d’Uhl

HOSPITAL SANT JOAN DE DEU Tls 0.4 08.10.2024
Tib 0.7 12:42:55

Apoptosi selectiva del miocardi del
VD.

+/-  associat a insuficiéncia
tricuspide i displasies de la valvula
pulmonar.



Perfusid prostaglandines ev Debut amb taquicardia

(cardiopatia ductus - dependent) ventricular en context de grip A.
Col-locacio Fistula Blalock- En tractament amb Holter
Taussig (pulmonar-subclavia via subcutani, amiodarona,
esternotomia mitja) furosemida | propanolol
PART EUTOCIC 3943 sg COMPLICACIONS
ESTUDI GENETIC ESTUDI D'IMATGE POSTNATAL PRONOSTIC
CARIOTIP: 46XY Confirmacio de les troballes Correccio univentricular
morfologiques I funcionals de Pendent Cirurgia de
I'estudi prenatal Glenn

QF-PCR ARRAYGH: normal

EXOMA: _ _

- PLD1 (variant homozigota tipus
frameshit) = displasia valvular cardiaca
tipus 1 (AR o
- Mutacio TTR - amiloidosi hereditaria
(AD)



Atresia pulmonar Disfuncio sistolica VD (FE 31%)

Tronc pulmonar calibre estret Absencia valves a anell v. tricuspide

Simetria branques pulmonars Paret VD prima | moviments

. , asincronics
Ductus AP gran I tortuos

VE | resta del cor normal



Cardiopatia complexa amb assessorament prenatal dificll

Base genetica no coneguda

Pocs casos de diagnostic prenatal amb recent nascut viu (majoria ILE)
Diagnostic prenatal dificil, sol debutar en edat adulta

Avaluar miocardi VD i valvula tricispide davant patologia de TSVD, ja que
aixo pot determinar-ne el pronostic



MOLTES GRACIES
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