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Prematuro tardio, procedente de una gestacion sin inci-
dencias con ecografias prenatales normales, que ingresé en
neonatologia por distrés respiratorio, hipoxemia y soplo car-
diaco. Al nacimiento precisé reanimacion tipo .

Presentd empeoramiento a las 2h de vida, precisando
ventilacion invasiva. En la radiografia de torax (fig. 1) se
observaba un corazon en zueco, y areas de hipersinsufla-
cion pulmonar. Ante la sospecha de cardiopatia congénita
se realizd un ecocardiograma (fig. 2), diagnostico de tetra-
logia de Fallot (TF) con agenesia de la valvula pulmonar
(AVP), con importante dilatacion de la arteria pulmonar y sus
ramas.

Sufrié un empeoramiento progresivo respiratorio y hemo-
dinamico, a pesar de que se optimizo el soporte respiratorio
y el tratamiento inotrépico, siendo éxitus a las 19h de
vida.

Se diagnosticd en la necropsia (fig. 3) ademas de la
cardiopatia, un enfisema en el lobulo superior derecho y
atelectasia e hipoplasia del pulmén izquierdo.

La TF con AVP es una cardiopatia congénita rara, repre-
senta el 3-6% de los casos de TF'.

Se asocia frecuentemente con cromosomopatias
(principalmente microdeleciones 22q11.2) y problemas
respiratorios’?. Se ha descrito la asociacion de cardiopatia
y enfisema lobar congénito (ELC) como en nuestro caso.

* Autor para correspondencia.
Correo electrénico: martafdezmoran@gmail.com
(M. Fernandez Moran).

http://dx.doi.org/10.1016/j.anpedi.2015.10.003

Figura 1  Radiografia de térax donde se observan areas de
hiperinsuflacion pulmonar y corazon en zueco.

La causa puede ser la compresion extrinseca del bronquio
por las arterias pulmonares® dilatadas. La mayoria de las
ocasiones los sintomas respiratorios estan eclipsados por
los cardioldgicos®. Ante el diagnéstico de AVP es importante
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Figura 2 Importante dilatacion de ambas ramas pulmonares y del ventriculo derecho. Puede observarse regurgitacion pulmonar

debido a la insuficiencia valvular grave.
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Figura 3  Pulmoén derecho de 36g, lobulo inferior atelec-
tasico, superior y medio agrandado, hallazgos sugestivos de
enfisema lobar congénito. Pulmoén izquierdo de 12g, aspecto
atelectasico/hipoplasico.

ofrecer un estudio genético y ampliar pruebas de imagen
para descartar enfermedades asociadas.
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