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RESUMEN

I ntroduccién. LaConexién AndmalaTotal deVenas Pulmonares (CATVP). Cardiopatia quetiene unaincidenciade entre el
0.4% a 2%, en € primer afio de edad, con una marcada mayor incidenciaen el sexo masculino. Esta es un defecto en donde
las cuatro venas pulmonares no se conectan al atrio izquierdo. Tiene una gran variacion en su espectro anatdmico y sus
manifestaciones clinicas son de acuerdo principalmente a la existencia 0 no de obstruccion del colector o del tamario del
defecto septal atrial.

Caso Clinico. Masculino recién nacido, obtenido por cesarea. Iniciaal nacimiento con Sindrome de Dificultad Respiratoria,
se diagnosticé como Taquipnea Transitoriadel RN (TTRN). Se maneja con ayuno y oxigeno con casco cefalico. Presentaba
frecuenciasrespiratorias en promedio de 100 por minuto sin desaturar. Laevolucion no eslaesperaday alos 13 dias de edad,
se solicitan valoracion cardioldgica a pesar de ausencia de soplo y radiologicamente sin cardiomegalia. Realizamos
ecocardiograma, observando ausencia de conexion de venas pulmonares a atrio izquierdo, esta se localizaba a Vena Porta,
por lo que concluimos CATVP a Vena Porta (CATVP-VP). Se interviene quirdrgicamente al dia siguiente con excelente
evoluciony se egresa.

Conclusion. CATVP-VP, como conexion infracardiaca es patologia poco coman, que se puede confundir facilmente con
padecimientos respiratorios frecuentes de la etapa del RN como TTRN o Sindrome de Dificultad Respiratoria (SDR) o
incluso con otras cardiopatias que producen obstruccién de lallegada de las venas pulmonares. El Ecocardiograma, esarma
clave pararedizar € diagnéstico y definir la anatomia de los diferentes tipos de este padecimiento. El diagnostico y trata-
miento oportuno de esta cardiopatia es la clave para tener buen éxito en el resultado.

Palabras Clave: Conexion Anémala Total de Venas Pulmonares, Cardiopatia Congénita, Taquipnea Transitoria del
Recién Nacido. Sindrome de Dificultad Respiratoria.

SUMMARY

Introduction. Total Anomalous Pulmonary Venous Connection (TAPVC) is a complex heart disease. This rare condition has an
incidence between 0.4% and 2% in the first year of life. There isamarked male preponderance. This defect has no connection with
theleft atrium. There' sawide variety intheir anatomic spectrum and clinical presentation depends on the grade of collector obstruction
orinthe atrial septal defect size.

* Cardi6logo Pediatra ****x Neonat6logo
** Cirujano Cardiovascular Hospital Ignacio Chavez (ISSSTESON). Avenida Juérez y Aguascalientes. Colo-
*** Cardi6loga nia Modelo, Hermosillo Sonora México.
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Clinical Case. A male newborn, obtained by C- Section, showed arespiratory distress syndrome and was diagnosed as a Transient
Thaquipnea(TT). Treatment consisted in 1V fluid and oxygen. Therespiratory ratewas at 100 per minute, without insufficiency. The
outcome was hot the expected, and a cardiology evaluation was solicited despite the abscense of murmur or cardiomegaly. An
echocardiogram was performed, observing an abscent connection of the pulmonary veins and the left atrium, the connection was
localized to the Portal vein, so we concluded adiagnosis of TAPV C to PortaVein (TAPVC-PV). He went under surgical correction
the following day, with an excellent outcome and discharged after word .

Conclusions. TAPVC-PV asaninfracardiac connectionisarare disease, and can easily be mistaken with respiratory diseaseasaTT
or Respiratory Distress Syndrome (RDS) and al so with abstructive cardiological disease of the pulmonary veins. Echocardiogramis
gtill animportant key to make adiagnosisand define the different anatomical types. Early diagnosis hencetreatment of thisimportant
for asuccesful outcome.

Key Words: Total Anomalous Pulmonary Venous Connection. Congenital Heart Disease. New Born Transient Thaquipnea.
Respiratory Distress Syndrome.

INTRODUCCION clasificacion de Darling y cols.®. En donde se clasifican en 4

tipos:
Las conexiones anOmalas totales de venas pulmonares
(CATVP), son cardiopatias congénitas complegjas en donde las 1. SUPRACARDIACOS
cuatro venas pulmonares no se conectan alaAuriculaizquier- ). CARDIACOS
da (Al) y lo hacen en diferentes variedades ala auricula dere- ). INFRACARDIACOS
cha(AD), yaseadirectaoindirectamentey quealavez gracias V). MIXTOS

aun defecto septal atrial se drenan de estaformaalaAl, mez-
cladaconlasangre delas cavas haciadl atrio izquierdo, lo que
produce desaturacion discreta.

Suincidenciaesraray varia de acuerdo alas edades
delas series analizadas y se encuentraentre 0.4y 2%t. Esmas
frecuente en el sexo masculino que en el femenino (3.6-1)2 La
patologia fue descrita por Wilson en 17983 en un nifio de 7
dias con otros defectos asociados y no fue hasta 1950 que se

En el siguiente Cuadro, se resume la frecuencia de
acuerdo a esta clasificacion y sus subdivisiones.

Cuadro 1.- Frecuencia segun lugar de
desembocadura anormal”8910.11
(Cardiologia Pediatrica Pedro A. Sanchez)

hizo el primer diagndstico ante mortem por Friedlichy col.“. Supracardiacos 50%

Embriol6gicamente el desarrollo de las venas Venainnominada 40%
pulmonares inicia alos 25-27 dias de vida intrauterina (Hori- Vena cava superior derecha 10%
zonte XII de Streeter), cuando se forman los Esbozos Cardiacos 30%
Pulmonares. En el Horizonte X111 parte del lecho esplacnico Seno coronario 20%
formalared vascular pulmonar, en ese mismo momento en la Auriculaderecha 10%
porcion dorsal izquierda de la auricula comin, aparece una Infracardiacos 15%
evaginacion endotelial, que formaralaVena Pulmonar Comdn Vena porta 8%
(VPC), lacual no se conectaaun con el plexo espléacnico. En el Conducto venoso 4%
Horizonte siguiente laVVPC, ahora se une al Plexo Pulmonar. Vena Cavainferior 2%
En el Horizonte XV, la sangre venosa puede drenar directa- Vena Hepédtica 1%
mente a la Al o indirectamente a corazén por conexiones Mixtos 5%

venosas primitivas, las que desaparecen estas ultimas en el
Horizonte XV1y XVII. Por ultimo laV PC, estructuratransito-
ria, se comunicara con la Al y dara lugar a las 4 venas
pulmonares. Lafallaen el desarrollo delaVPC, puede deberse
atres procesos:® 1) agenesia, 2) involuciény 3) atresia. En la

En la CATVP, laAuricula derecha (AD), recibe todo
el retorno venoso tanto de las cavas (desaturada) como

mayoria de los casos la involucién y la agenesia es los mas
frecuentey solo € 3% eraatresia®.

Como se comenta existen diferentes variedades de
CATVPdeacuerdo alapersistenciade algunos sistemas venosos
embrionarios. Desde €l punto de vista anatdmico se utilizala

pulmonares (saturadas). Las caracteristicas fisiopatologicas,
dependera de varios factores. a) presencia o no de obstruccion
del colector, b) Tamarfio del defecto atrial, ya sea por un Fora-
men Oval permeable 0 unacomunicacién interatrial real. Enel
ultimo deloscasossi € defecto espequefio, lasangrequellega
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al ladoizquierdo esescasay el gasto disminuye, aumentaraasi
lapresiéon delaAD, como mecanismo compensador, pero esto
produce incremento de la presién venocapilar pulmonar, con
las consiguientes alteraciones hemodindmicas (edema
pulmonar). Situacién similar sucede en el caso de un colector
largo y obstruido, que al no drenar incrementa la presion
pulmonar y la saturacion desciende marcadamente por dismi-
nucion del flujo pulmonar.

Cuando no hay obstruccion la saturacion puede estar
entre 90y 92%, yaquelasangre queingresaalaAD recibe3a
5 partes de sangre saturada provenientes de las venas
pulmonares, que se enviaigualmente al Ventriculo derechoy a
laArteria Pulmonar. Mas sin embargo esto genera una sobre-
carga de volumen alas cavidades derechas (dil atacion e hiper-
trofia) lo que setraduce clinicamente como hiperflujo pulmonar
y d final datos de insuficiencia cardiaca derecha.

Laaparicién de los sintomas ocurre en €l primer mes
de vida con datos compatibles de hiperflujo pulmonar como
pueden ser: Taquipnea, dificultad pararespirar y paraalimen-
tarse (fatiga), diaforesis, asi como pocagananciade pesoy pro-
bablemente cuadros repetitivos de infecciones respiratorias
bajas. La cianosis es muy discreta. La insuficiencia cardiaca
raramente aparece antes de 0s 6 meses de edad, al menos que
exista obstruccién del colector en donde los sintomas de ede-
ma agudo pulmonar aparecen prontamente y se pueden incre-
mentar cuando el paciente se coloca en declbito ventral o se
flexiona sobre su abdomen (aumentalaobstruccion) y confun-
dirse con casos de TTRN o0 SDR en |la etapa del Recién Naci-
do. Sin tratamiento adecuado el 80 o 90% fallecen antes del
primer afio de vida’ 121314151617 y |3 mayoria en los primeros
meses si hay obstruccién™,

A laexploracién fisica, existe un corazén grande que
alapal paci6n se siente hiperdinamico. L osruidos son ritmicos
con segundo tono reforzado y desdoblado (por cierre valvular
pulmonar intenso, secundario ahiperflujo). Presenciade soplo
sistélico Grado I1-111 en tercer espacio intercostal izquierdo
(Estenosis Pulmonar dinamica). Laausenciade soplosesrarat®.

PRESENTACION DE CASO CLIiNICO

Paciente masculino recién nacido, hijo de madre de
28 afos de edad Gesta 1 con control prenatal adecuado, obteni-
dapor ceséreadebido adesproporcién céfalo-pélvica. APGAR
de 9y 9 puntos (minuto unoy cinco). Exploracién fisicagene-
ral al nacer sin alteraciones. El padecimientoiniciaposterior al
nacimiento con datos dedificultad pararespirar, tirgje intercostal
y retraccion xifoidea, llegando a frecuencias respiratorias su-
periores a 80 por minuto, ocasionalmente hasta 100.
Laboratorialmente sin ateraciones, cultivosy TORCH negati-
vos, laRadiografia de Torax, muestra con broncograma aéreo,
horizontalizacion de arcos costales y congestion venocapilar.
(Figura 1). Se ofrece manejo inicial, con ayuno y liquidos
intravenosos, asi como oxigeno con casco cefdlico, conimpre-

FiE)

sién diagndstica de TTRN. Persiste su dificultad respiratoria
pero sininsuficiencia. No hay soplos. Se solicita valoracion a
cardiologia.

A los 13 dias de edad fue valorado por cardiologia,
corroboramos que el paciente presentaba frecuencias respira-
torias cercanas a 100 respiraciones por minuto. Térax normo
lined sin hiperactividad, ruidos ritmicos sin soplos. Segundo
tono unico y no hepatomegalia.

Se decide realizar estudio ecocardiografico doppler
color, en donde observamos como hallazgos importantes: Ca-
vidades derechas dilatadas, con septum interventricular inte-
gro. Interatrial con defecto amplio de 5 mm, con flujo de dere-
chaaizquierda. Atrio izquierdo pequefio, ausenciade conexion
venosa pulmonar al mismo. En corte subcostal, buscando las
venas pulmonares, observamos gran colector que desciende
junto conAortay venacavainferior y desembocaalaalturade
lavena porta, llevando flujo importante hacia vena cavainfe-
rior aese nivel, que se encuentra dilatada ingresando a atrio
derecho (Figura 2).

Figura 1.- Rayos X. de Térax: Silueta cardiaca préacticamente de ta-
mafio normal. Se observa broncograma aéreo, con congestion
venocapilar difusa principalmente a nivel parahiliar.

Con lo observado, se llega a diagnostico de: CO-
NEXION ANOMALA TOTAL DE VENAS PULMO-
NARES INFRACARDIACA A VENA PORTA.

Se interviene quirdrgicamente 24 horas después, rea
lizando: Plastia de colector y anastomosis de las venas
pulmonares a Al con ampliacién del atrio con parche de
pericardio autélogo en vistade que €l Al eramuy pequefio. El
paciente presenta un postoperatorio inmediato excelente ma-
nejado con Dopamina/Dobutamina, diurético y antibi6tico pro-
filactico. Se extuba a las cinco horas de postoperatorio, colo-
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Figura 2.- Ecocardiograma, foto a la izquierda, muestra €l sistema colector (*), que se encuentra anterior a Aorta descendente (Ao) y llega a
desembocar a vena porta. VD ventriculo derecho. Foto derecha, observamos cavidades derechas grandes y auricula izquierda muy pequefia.
Auricula derecha (AD), Ventriculo derecho (VD), Ventriculo izquierdo (V1).

Figura3.- Rx de Térax postoperatorio inmediato, yasin tubo traqueal,
con sonda torécica y electrodos de marcapaso, se observa datos de
atropamiento de aire en las bases y edema parenquimatoso difuso.
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candose casco cefdlico. Continua taquipneico. Radiografica
mente con edema parenquimatoso pulmonar difuso, no cardio-
megalia (Figura 3).

Se utiliza nebulizaciones con Salbutamol y Bude-
sonida, obteniendo abundantes secreciones espesas, mejoria
total alas 36 hrs., con frecuencias respiratorias menores a 60
por minuto. A las 48 hrs. se retiran las aminas y se envia a
convalecencia con Digoxinay Furosemide. El paciente esdado
dealtaalos5dias posquirdrgicos, con mismos medicamentos,
en excelentes condi ciones.

Se redliza estudio ecocardiografico de control, para
definir laanatomiay desarrollo de Al, observando buen creci-
miento y no obstruccién de la anastomosis de las venas
pulmonares (Figura4).

DISCUSION

Laconexién anémalatotal de venaspulmonaresesuna
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Figura4.- Ecocardiograma 2 meses posterior acirugia, lafoto izquierdamuestraun buen desarrollo de laAuriculaizquierda después de la plastia,
del tamafio deladerecha. En lafoto derecha, mostramos el flujo en naranjaascendente de las venas pulmonares sin obstruccion ingresando a atrio
izquierdo. AD Auricula derecha, VD Ventriculo derecho, Al Auriculaizquierday VI Ventriculo izquierdo.
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cardiopatia complejay es € resultado de un accidente en la
formacién embriol 6gica, en vistade que laformaci én es com-
pleja, estard acorde con laetapa en que se presente lafallasera
el tipo de conexidn que nos ocupe de acuerdo a la clasifica-
cion. (Figurab).

Figura 5.- Tipos de Conexion andmala Total de Venas Pulmonares
(CATVP). A) CATVP a vena innominada. B) CATVP a Seno
Coronario. C) CATVP aAuriculaDerecha. D) CATVP infracardiaco.
VPD: venas pulmonares derechas. VPI: venas pulmonares izquier-
das. VPC: vena pulmonar comun. VV: vena vertical. VInn: vena
innominada. VCS: vena cava superior. VCI: vena cavainferior. Pl y
PD: venas portasizquierday derecha. HD y HI: venas hepaticas dere-
cha e izquierda. DV: conducto venoso. VE: vena esplénica. VMS:
venamesentéricasuperior. SC: seno coronario. AD: auriculaderecha.
Al: auriculaizquierda. VVD: ventriculo derecho. V1: ventriculo izquier-
do. (Tomado de: Pedro A. Sanchez Cardiologia Pediétrica).

L as manifestaciones clinicas de estapatol ogiade igual
manera dependera del tipo de conexion y de una posible obs-
truccion, ya seaen su colector o por un defecto interatrial res-
trictivo. En el paciente con conexion sin obstruccién los sinto-
mas aparecen después del primer mes de edad, cuando las re-
sistencias pulmonares, que juegan un papel importante caen'y
es cuando se presenta datos de insuficiencia cardiaca, esta se
caracterizapor dificultad pararespirar, taquicardia, diaforesis,
asi como pocagananciaponderal y fatigaalaalimentacion. En

FiE)

laexploracion fisicala cianosis es muy discretay apenas per-
ceptibley existe unamarcada hiperactividad precordial, inclu-
so condeformidad, soplo sistélico entercer espaciointercostal
secundario a estenosis pulmonar dinamicapor hiperflujo.

En lo que respecta a este caso con conexion infra-
cardiacael paciente muestradificultad respiratoriaatemprana
edad y sin signos de hiperactividad precordial o de insuficien-
cia cardiaca, incluso no existe soplo, esto puede conducir a
diagndstico de padecimientos respiratorios de la etapa del re-
cién nacido; la ausencia de datos cardiolégicos, es debida a
gueel colector quedesciende atravésdel hiato esofégico junto
con €l resto delas estructuras se comprime y esto regula hasta
cierto punto e flujo pulmonar. Mas sin embargo en estos pa-
cientes a adoptar posiciones de decubito ventral, flexionar su
torax sobre el abdomen o alimentarse, los sintomas de dificul-
tad pararespirar pueden incrementarse por obstruccion del co-
lector por las estructuras adyacentes, secundario a incremento
de las presiones pulmonares y edema agudo pulmonar, el cual
seincrementa.

L os estudios de gabinete como es el electrocardiogra-
ma mostrara; crecimiento Atrial derecho y sobrecarga del
Ventriculo derecho. Radiograficamente no observamos
cardiomegalia, pero si se observan datos de edema agudo de
pulmén con presencia de marcas finas difusas y reticulares
pulmonares. En los casos sin obstruccién del colector la
cardiomegalia esimportante e incluso adoptar patrén muy ca-
racteristico como imagen en “8 o mono de nieve’, como es el
caso de las conexiones avenainnominada, con hiperflujo mar-
cado.

Con €l apoyo del estudio ecocardiografico, los estu-
diosinvasivosyano son necesarios, yaquetienen gran sensibi-
lidad y especificidad®®. En e caso que nos compete, observa-
mos la ausencia de conexién de las venas al atrio izquierdo,
gue se ve alavez pequefio o hipoplasico, dilatacion delas ca-
vidades derechas importantemente y una comunicacién
interatrial con flujo de derechaaizquierda, para posteriormen-
te con los datos indirectos buscar €l colector, que se observa
como se mencionallegando avena portay de esta maneralle-
gar al diagnostico. Esimportante en el resto de las conexiones
definir el lugar dellegadadel colector y si este estaobstruido o
no, paradefinir el tipo de conexion atratar, asi como cerciorar-
seque son las4 venas pulmonares|asinvolucradas en el defec-
to. Laslesiones cardiol ogicas asociadas en este tipo de patolo-
giasonraras.

El tratamiento debe de ser quirdrgico y en cuanto se
realizael diagndstico con lafinalidad de mejorar €l pronostico
y evolucion del paciente, como sucedié en este paciente. Por
consiguiente el diagndstico y tratamiento oportuno en cualquiera
de las formas, permite una baja morbi/mortalidad, con exce-
lentes resultados a largo plazo?®.
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