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Conexion anomala total

de venas pulmonares a

la vena porta. Valor de la
angiotomografia multicorte.
Informe de tres casos

RESUMEN

Objetivo: exponer los datos tomograficos de las
pacientes con hincapié en las caracteristicas estruc-
turales.

Material y método: estudios retrospectivo de tres
pacientes en quienes las cuatro venas pulmonares
conectaban con la vena porta. Esta malformacion es
una de las variedades de conexién anémala total de
las venas pulmonares. En cualquiera de ellas, las venas
pulmonares no conectan con la auricula izquierda y
la sangre proveniente del pulmén llega a la auricula
derecha de manera directa o a través de sus sistemas
tributarios. En estos casos, la sangre pulmonar arteriali-
zada y la sangre venosa sistémica se mezclan en el sitio
de la conexion anémala y se establece un cortocircuito
de la auricula derecha a la auricula izquierda a través
de una comunicacién interauricular, lo que permite
que los pacientes sobrevivan.

La conexion anémala total de las venas pulmonares
constituye entre 0.4 y 2.0% de las cardiopatias con-
génitas: ocurre en 6.8 de cada 100,000 individuos.
Se diagnostica en 68% de los pacientes en etapa neo-
natal, lo que refleja la gravedad de esta cardiopatia.
La variedad de conexion anémala total de las venas
pulmonares infracardiaca representa entre 15y 26%
de todas sus variedades.

La angiotomografia multicorte permite visualizar los
vasos y 6rganos vecinos en estudio y obtener informa-
cién anatémica de alta definicion. En las pacientes de
este estudio la conexion anémala total de las venas
pulmonares a la vena porta se visualizé con recons-
trucciones tridimensionales volumétricas tomograficas
y su correlacién con estudios ultrasonogréficos.

Palabras clave: conexion anémala total de venas
pulmonares, cardiopatia congénita, angiotomografia,
ultrasonograffa.
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Total anomalous
pulmonary veins to the
portal vein. Value of
multislice CT angiography.
Report of three cases

ABSTRACT

We present three female patients with infracardiac total
anomalous pulmonary venous connection (TAPVC)
with the portal vein.

Angio CT scan reconstructions and a correlation be-
tween tomographic and echocardiographic findings
were conducted.

Multi-slice angio CT scan has been a valuable tool for
the study of vessels in children with congenital heart
disease. It is performed rapidly and it obtains high
quality images, showing the vessels and the adjacent
organs, which supply excellent information.

The term TAPVC includes a group of malformations
in which the four pulmonary veins connect in such a
way that the arterialized blood in the lungs drains into
the right atrium, either directly or by way of tributary
veins. Thus, systemic and pulmonary blood mix in the
right atrium; and atrial septal defect must exist in order
for patients to survive.

These malformations represent 0.4 to 2.0 % of all
congenital heart diseases, with an incidence of 6.8
patients in every 100,000 births. Sixty eight percent of
the cases are diagnosed in newborns, which indicates
that most patients are symptomatic early in life. The
infracardiac TAPVC represent 15 to 25% of all TAPVC.

Key words: Total anomalous pulmonary venous con-

nection; congenital heart disease; multi-slice CT scan;
ultrasonography.
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La primera descripcién de un caso de conexién
anémala total de las venas pulmonares la hizo
Wilson en 1798. Las primeras sistematizaciones
basadas en la embriologia las realizaron Nelly,
Edwards y Helmoltz en 1956, Darling en 1957
y Van Praag en 1969." Darling las dividi6 en su-
pracardiacas, cardiacas, infracardiacas y mixtas.
(Cuadro 1)

Cuadro 1. Conexién anémala total de las venas pulmonares.
Variedades y frecuencia segun sitio

Supracardiacas 50%
A vena innominada 40%
A vena cava superior derecha 10%
Cardiacas 30%
Al seno coronario 20%
A la auricula derecha 10%
Infracardiacas 15%
A la vena porta 8%
Al conducto venoso 4%
A la vena cava inferior 2%
A las venas hepaticas 1%
Mixtas 5%

Tomado de: Marin Huerta E, Castafieda AR. Drenaje venoso
pulmonar anémalo total. Cardiologia Pediatrica Clinica y
Cirugia. México: Salvat, 1986;260.

Las infracardiacas suelen ser las mas graves. To-
das requieren tratamiento quirdrgico temprano.
El diagnéstico clinico es dificil; para establecerlo
se requieren estudios altamente especializados
que proporcionen datos precisos, como se hizo
en nuestras pacientes: angiotomografia multicor-
te y ultrasonido Doppler color.

La gravedad de la malformacién en nuestras
pacientes no permitié recurrir al tratamiento
quirdrgico; las tres fallecieron a pesar del trata-
miento médico.

El objetivo de esta comunicacién es exponer los
datos tomograficos de las pacientes con hincapié
en las caracteristicas estructurales.

Volumen 35, Nim. 1, enero-febrero, 2014

PACIENTES Y METODO

Estudio retrospectivo de pacientes atendidas en
el servicio de Cardiologia del Instituto Nacional
de Pediatria entre los afos 2003 y 2011. Se
encontraron tres casos de nifias con conexion
anémala total de las venas pulmonares infracar-
diacas, con drenaje a la vena porta, estudiadas
con angiotomografia y ultrasonido.

Los estudios tomograficos se hicieron en equipos
de tomografia multicorte Siemens Sensetion de 4
y 64 filas de detectores. Se administr6 material
de contraste hidrosoluble no i6nico a dosis de
2 ml/kg a través de una vena periférica de un
miembro inferior, con técnica de bolus-tracking
en direccién craneocaudal (fase arterial) y
caudo-craneal (venosa); grosor de corte 1-1.25
mm, PICH 1.0, MSA: 120, KVP: 80. Estos para-
metros variaron en relacion con la edad y peso
de las pacientes. Las imagenes se evaluaron
con reconstrucciones de maxima intensidad de
proyeccién y tridimensionales volumétricas. Los
estudios de ultrasonido se efectuaron con equipo
General Electric LOGIQ P9 y HDL 5000.

CASOS CLiNICOS

Caso 1. Nina de 2 meses de edad, sin anteceden-
tes perinatales de interés. Cinco dias antes tuvo
disneay cianosis. Se le habia tratado inicialmen-
te en otro centro hospitalario como neumonia.
El ecocardiograma mostr6 dextroisomerismo,
yuxtaposicion aorto-cava, dos comunicacio-
nes interauriculares, una tipo ostium primiun
de 6 mm y otra tipo ostium secundum de 7
mm. Habia un colector venoso con drenaje
infradiafragmdtico; no se especificé el sitio de
drenaje. El cateterismo cardiaco revel6 un canal
atrioventricular y atresia valvular pulmonar. El
estudio ultrasonografico abdominal mostro, en
un corte subcostal longitudinal, un colector de
1 cm de diametro que descendia por delante de
la aorta abdominal y desembocaba en la vena
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porta (Figura 1). La angiotomografia revel6 que
el higado estaba en posicion horizontal y el
estdbmago se ubicaba a la derecha de la linea
media. Las venas pulmonares confluian en un
colector que descendia a la derecha de la linea
media, atravesaba el diafragma y se introducia
al higado para unirse a la vena porta (Figura 2).
Ambos pulmones eran trilobulados y carecia de
bazo (anesplenia).

Caso 2. Nifa de 6 meses de edad, nacida por
parto normal; peso 3,400 g, APGAR 7-8. Al llegar
al Instituto Nacioanl de Pediatria se la encontr6
con pobre esfuerzo respiratorio y cianosis; con
saturacion arterial de oxigeno entre 68 y 74%.
Frecuencia cardiaca de 140 latidos por minuto y
respiratoria de 45 por minuto. El ecocardiograma
mostré yuxtaposicion aortocava, comunica-
cién interauricular tipo ostium primum, canal
auriculo ventricular, con ventriculo derecho
dominante; insuficiencia valvular AV, atresia de
la valvula pulmonar; ramas arteriales pulmonares
confluentes, conexién venosa pulmonar anéma-
la, quiza mixta. Un corte sagital ultrasonografico
a nivel de epigastrio y tomando como referencia
la vena porta, mostré que recibia un colector
infradiafragmatico de 1 cm de didmetro, con una

Figura 1. Ultrasonido sagital del I6bulo derecho he-
patico que muestra colector permeable de T cm de
didametro que previo a la desembocadura en vena
porta presenta una zona de estenosis (flecha) probable
sitio de obstruccion intrinseca.

INV

Figura 2. Reconstruccién 3D postero-anterior y maxi-
ma intensidad de proyeccién reconstruccién coronal
AP, se identifican las cuatro venas pulmonares que
confluyen en un colector vertical, tortuoso a nivel
hepético que desemboca en vena porta. Dextroi-
somerismo, higado horizontal, estbmago a la derecha.

dilatacién aneurismatica en forma de rizo antes
de conectar con la vena porta (Figura 3). También
habia dextroisomerismo pulmonary anesplenia.

En las reconstrucciones tridimensionales volu-
métricas de la angiotomografia en proyeccién
postero-anterior se observé la confluencia de
las cuatro venas pulmonares a un colector infra-
cardiaco largo, que se dirigia discretamente a la
izquierda de la linea media, de aspecto tortuoso
y una dilatacion aneurismatica antes de conectar
con la vena porta (Figura 4).

Figura 3. Ultrasonido abdominal con presencia de
dilatacién aneurismatica del colector antes de conec-
tarse a la vena porta.
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Figura 4. Reconstruccién tridimensional volumétrica
postero-anterior y maxima intensidad de proyeccién
reconstruccion coronal A-P que muestra las cuatro
venas pulmonares confluentes a colector infradiafrag-
matico con la vena porta.

Caso 3. Nina de 58 dias de edad, nacida del
primer embarazo. Se realizaron 6 ultrasonidos
prenatales; 4 se informaron normales; los dos
Gltimos con oligohidramnios. Nacié por parto a
las 38 semanas de gestacion con peso de 2,600
g. Se desconocen datos de APGAR y Silverman.
Al parecer lloré y respiré al nacer sin necesidad
de maniobras de reanimacion. Sali6 del hospital
a las 24 horas, durante una semana tuvo cianosis
central y disnea a la alimentacion. Fue valorada
por los médicos del servicio de Cardiologia del
Instituto Nacional de Pediatria. El ecocardiogra-
ma mostro persistencia de conducto arterial, situs
solitus, canal AV, probable drenaje anémalo de
venas pulmonares y estenosis valvular pulmonar
acentuada. El ultrasonido Doppler color (Figura
5) mostré un colector que conectaba a la vena
porta, dato que se corroboré en las reconstruc-
ciones coronales y tridimensionales volumétricas
de la tomografia multicorte; también tenia dex-
troisomerismo pulmonar y ausencia de bazo
(Figura 6).

Andlisis
En la conexién anémala total de las venas pul-

monares, la auricula derecha recibe la sangre de
ambas venas cavas y la sangre oxigenada de las
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Figura 5. Ultrasonido abdominal con Doppler color
mostro la presencia de un colector infracardiaco que
drena a la vena porta.

Figura 6. Maxima intensidad de proyeccion recons-
truccion coronal que muestra confluencia de las
cuatro venas pulmonares a una vena descendente
(colector) que pasa a través del diafragma y termina
en la vena porta. La reconstruccién tridimensional
volumétrica postero-anterior muestra con detalle la
dilatacion tortuosa del colector (flecha) previa a su
conexién con la vena porta.

cuatro venas pulmonares. Las manifestaciones
clinicas de esta cardiopatia dependen de: 1)
Presencia o no de una obstruccién del colectory
2) tamano de la comunicacién interauricular, sea
un foramen oval, amplio o estrecho, ostium pri-
mum, ostium secumdum o canal AV persistente.

Los sintomas pueden aparecer horas después
del nacimiento o dias o semanas mas tarde. Esto
depende del sitio y la magnitud de la obstruccién
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que exista en el colector; datos relacionados con
hiperflujo pulmonar, como: disnea, taquipnea,
dificultad respiratoria y fatiga durante la alimen-
tacion. Puede haber algin grado de cianosis. La
mayoria de los pacientes tiene sintomas en la
primera semana de vida. Mientras el conducto
arterial permanezca abierto, predominard la
cianosis sobre la congestion pulmonar debido
a que la presion pulmonar no serd mas alta que
la presion sistémica, que retardaria la aparicion
de sintomas durante varias semanas.®

Los pacientes pueden agravarse rapidamente,
con aumento de la cianosis y aparicion de acido-
sis metabdlica; alin cuando si no son extremas,
la situacion clinica puede permanecer estable
durante dias, pero se agrava bruscamente cuan-
do se cierra el conducto arterial. En este caso
la cianosis puede disminuir, pero aumenta la
insuficiencia respiratoria; aparecen taquipnea y
tiro intercostal, hepatomegalia y pulsos débiles.
Los pacientes se ven levemente cianéticos y mal-
nutridos. Existe abombamiento del precordio,
con un impulso marcado del ventriculo derecho.
En el segundo espacio intercostal izquierdo,
sobre el borde esternal, puede escucharse un
soplo sistélico eyectivo grado 2/4; el segundo
ruido pulmonar se escucha acentuado y cons-
tantemente desdoblado. La radiografia de térax
muestra congestion de la vasculatura pulmonar,
sobre todo a nivel de los hilios; los campos
pulmonares se observan “velados” a causa del
edema. La silueta cardiaca se ve aumentada de
tamano.'®

Cuando el colector es largo y tiene una obs-
truccién como sucede en los drenajes a la vena
porta se eleva la presion pulmonar y se reduce
la saturacién de oxigeno considerablemente
porque en tal caso disminuye el flujo pulmonar
y se eleva la presion venocapilar que conduce
al edema pulmonar. Si el colector no tiene obs-
truccion, la saturacion arterial puede estar entre
90 y 92% en vista de que la auricula derecha

INV

s6lo recibe 3 de 5 partes de sangre saturada
proveniente de las venas pulmonares y pasa al
ventriculo derecho y a la arteria pulmonar; esto
sobrecarga las cavidades cardiacas derechas y
causa hiperflujo pulmonary origina insuficiencia
cardiaca derecha."®”

El 80-90% de los pacientes fallecen antes del
primer ano de vida si no se les trata quirtrgica-
mente, o mueren en los primeros meses de edad
si existe una obstruccion del colector.?

En la conexién anémala total de las venas pulmo-
nares infracardiacas el sitio de desembocadura
anomala mas frecuente es la vena porta. Son muy
raros los casos informados con desembocadura
en el ducto venoso, en las venas hepaticas en
la vena cava inferior, en la vena esplénica o en
la vena mesentérica superior. En ese tipo de
conexion anomala la obstruccién del colector
puede ser anatémica o funcional. La de tipo
anatémico puede ser extrinseca (hiato esofagico)
o intrinseca por estrechez del colector. La obs-
truccién funcional se debe a la resistencia del
flujo sanguineo intrahepético, que se interpone
entre el sitio de la conexién a la vena porta y la
entrada de sangre al corazén.>”7

El diagndstico de esta cardiopatia se realiza,
inicialmente, por ecocardiografia (estudio muy
sensible para la evaluaciéon morfolégica y la
funcional cardiaca). Sus principales limitaciones
son: 1) La experiencia y habilidad del ecocardio-
grafista. 2) La coexistencia de ventanas acusticas
no siempre adecuadas. 3) La dificultad para
evaluar en forma satisfactoria las estructuras
extracardiacas, el sitio del drenaje del colector
infracardiaco y las malformaciones broncopul-
monares asociadas.

El cateterismo cardiaco permite evaluar las
estructuras vasculares intra y extra cardiacas,
y sus aspectos funcionales; sin embargo, es un
estudio invasivo y prolongado. Hay que tener
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en cuenta que estos pacientes casi siempre se
encuentran hemodindmicamente inestables al
momento del estudio.

En la actualidad, con los tomdgrafos helicoidales
multicorte pueden visualizarse las estructuras
vasculares, las del corazén y las extracardiacas
en corto tiempo en fases arterial y venosa. El
Cuadro 2 muestra la contribucién y las limita-
ciones de los diferentes métodos de diagndstico.

Importancia del ducto venoso

Durante la vida fetal, 50% del flujo sanguineo
umbilical pasa a la circulacién capilar hepética a
través del ducto venoso. Después del nacimiento,
el flujo sanguineo umbilical se suspende y el flujo
sanguineo pulmonar se incrementa. Mientras el
ducto venoso siga permeable, el flujo venoso
pulmonar que pasa por el vaso colector hacia la
vena porta, puede ingresar directamente a la vena
cava inferiory, por lo tanto, no causa hipertension
venosa pulmonar ni edema pulmonar.

La oclusion ducto venoso da por resultado que
la sangre venosa pulmonar pase a través de la
microcirculaciéon hepdtica, esto eleva la presion
de la vena porta y el drenaje venoso pulmonar,
que es causa de edema pulmonar.

Volumen 35, Nim. 1, enero-febrero, 2014

Cuando se cierra el ducto venoso, se dilata el
sistema venoso portal y el flujo sanguineo se
retarda en la vena descendente, debido a la
resistencia al flujo a través de los canales ve-
nosos largos y estrechos. Si el ducto venoso no
es permeable, la conexién con la vena porta se
obstruye, pues la circulacién por el parénquima
hepatico enfrenta una resistencia elevada. Si
la vena descendente conecta con la vena cava
inferior o con la vena hepatica y no hay datos
clinicos ni ecocardiogréficos de obstruccion, el
paciente puede operarse con menos premura
que cuando conecta con el ducto venoso o el
sistema venoso portal.®”10

Nuestras pacientes fallecieron quiza debido a
obstruccién del colector y a edema pulmonar.

La correccién quirdrgica consiste en ligar la vena
descendente lo mas distalmente posible (puede
0 no seccionarse), siguiendo la direccién de su
mayor tributaria. Enseguida se incide la pared
posterior de la auricula izquierda, paralelamente
a la confluencia venosa pulmonar y se anasto-
mosa de manera latero lateral.*"

La mortalidad quirdrgica de pacientes operados
por expertos varia entre 2 'y 20%. Esto se debe a
la gravedad de la malformacién, a la corta edad

Cuadro 2. Ventajas y desventajas de los métodos diagndsticos comdnmente utilizados en la evaluacién de las anomalias

pulmonares
Criterio Ecocardiografia ~ Resonancia CT Angiografia ~ Cateterismo
magnética cardiaco
Disponibilidad Excelente Variable Excelente Variable
Duracién del estudio (no incluyendo anestesia) Largo Largo Corto Largo
Estudio limitado por la ventana acustica Si No No No
Exposicion a radiacion No No Si Si
Capacidad de reconstruir 3D No Si Si No
Provision de informacién fisiolégica Limitado Excelente (ana- Limitado Bueno (ana-
lisis de flujo y lisis de flujo e
volumen posible) idenificacion de
shunt)

Tomado de: Himesh V Vays, S Bruce Greenberg. MR imaging and CT Evaluation of Congenital Pulmonary Vein Abnormalities

in neonates and infants. Radiographics 2012;32:87-98.
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de los enfermos, a su bajo peso y a la rareza de
la cardiopatia. La supervivencia a largo plazo
depende, en buena medida, de una intervencién
bien ejecutada. La muerte en los primeros meses
postoperatorios es infrecuente; casi siempre se
debe a estenosis de las venas pulmonares.''13

Entre 5y 10% de los operados resultan con
estenosis de la anastomosis, con alto grado de
mortalidad meses o afios después del procedi-
miento quirdrgico.

CONCLUSIONES

El estudio de esta afeccion se ha efectuado con
angiografia convencional y cateterismo cardiaco;
este Gltimo ha permitido diagnosticar malforma-
ciones asociadas.

La tomografia computada helicoidal multicor-
te, con acceso a estaciones de procesamiento
grafico, obtiene imagenes tridimensionales vo-
lumétricas que revelan anomalias congénitas
complejas con gran precisién. En nuestras tres
pacientes se corrobord el canal auriculo-ventri-
cular y dextroisomerismo.'

Las ventajas de la tomografia son que el estu-
dio se realiza en un tiempo corto, de 15 a 20
segundos (apnea inspiratoria); los tomografos
multicorte de 320 detectores o los equipos dua-
les son atin méas rapidos; se obtienen, entre otras,
imagenes angiograficas en fases arterial y venosa,
que pueden evaluarse en diferentes planos; se
obtiene informacion de estructuras adyacentes
como: pulmén, la porcién inferior del cuello y
superior del abdomen, todo ello con una sola
inyeccién de 1-2 ml/kg de peso de medio de
contraste. Las limitaciones de la tomografia mul-
ticorte son: la radiacién, aunque en menor dosis
que en estudios angiograficos, la anestesia, y el
uso de medio de contraste (cantidades minimas).
Son muy raros los casos de alergia a los medios
de contraste hidrosoluble.™

INV

La interpretacion de los estudios debe hacerse
por radiélogos pediatras experimentados en este
tipo de anormalidades, como se hizo en nuestros
pacientes.

Agradecimiento a: Dr. Jorge Espino Vela por sus
valiosas observaciones para este trabajo.
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