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Presentacion de caso
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ATRESIA DE VENAS PULMONARES. Reporte de un caso.

Pulmonary vein atresia. Case report.
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RESUMEN

Se reporta una paciente recién nacido con historia de haber nacido producto de parto eutdcico, de término
y con buen peso al nacer que a las pocas horas de vida comenzé a presentar sintomas de edema pulmo-
nar, cianosis, insuficiencia cardiaca y acidosis refractaria a tratamiento medicamentoso.

Se acompana la presentacién de imagen de la pieza de anatomia patoldgica ilustrativa de la atresia de la
vena pulmonar comun.
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Abstract

Is reported in a newly born patient with history have am born refractory acidosis and the fact that he started
to show symptoms of pulmonary edema, cyanosis, cardiac inadequacy in the few hours of life and figment
of parthianeutocico of determination and with good encumbrance when is born a medicative treatment .

The appearance of an exemplifying pathological anatomic piece imagine in the atresia from the common
pulmonary vein is gone.
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Introduccion

L a atresia de venas pulmonares es una anomalia
congénita extremadamente rara encontrada en
alrededor del 0,5% de las autopsias en nifios."

Se caracteriza por una discontinuidad entre la vena
pulmonar comun y la auricula izquierda, hipoplasia
de la porcién intrapulmonar o extra pulmonar de las
venas pulmonares a variable distancia, causada por
fibrosis.

Cuando es bilateral, esta enfermedad se manifiesta
en el periodo neonatal precoz con severos sintomas
de edema pulmonar, cianosis, insuficiencia cardiaca
y acidosis refractaria a tratamiento medicamentoso,
necesitando cirugia correctiva de urgencia. Puede
asociarse a otras anomalias cardiacas y extra car-
diacas.?

Se presenta el caso de un paciente neonato que a
las pocas horas de vida comenzd a presentar sig-
nos severos de edema pulmonar y cianosis severa
con empeoramiento progresivo a pesar de la terap-
éutica medicamentosa.

Caso clinico

Recién nacido masculino, con historia de haber
nacido producto de parto eutocico a las 40 sema-
nas de edad gestacional, peso al nacer de 3600gr,
Apgar 9/9, a las pocas horas de vida comenzé a
presentar cianosis intensa y dificultad respiratoria
que fue empeorando rapidamente a pesar del tra-
tamiento medicamentoso. La radiografia de térax
mostro el indice cardiotordcico aumentado con
abombamiento del tronco de la arteria pulmonar e
incremento significativo del flujo pulmonar, edema
pulmonar importante.

El estudio se complement6 con Ecocardiograma
transtoracico que mostré dilatacion importante del
corazén, con predominio de las cavidades dere-
chas, conducto arterioso permeable y comunica-
cion interauricular de 3 mm.

El paciente falleci6é a las 30 horas de vida y el estu-
dio anatomopatolégico certificé atresia de la vena
pulmonar comun (Figura No.1).

Figura No.1: Espécimen de Corazén y Pulmones. Imagen
de la pieza anatémica seccionada donde se visualiza la atresia
de la vena pulmonar comin (VPC), no existe conexién con la
auricula izquierda (Al).

Comentarios

La atresia de venas pulmonares forma parte de un
espectro de anomalias congénitas relacionadas con
anomalias de la conexién de las venas pulmonares,
definida en 1905 por Borst, quien describe cardio-
patia congénita rara producto de un defecto em-
brionario de la unién de las venas pulmonares a la
auricula izquierda.®

Se caracteriza por una discontinuidad entre la vena
pulmonar comun y la auricula izquierda, hipoplasia
de la porcién intrapulmonar o extra pulmonar de las
venas pulmonares a variable distancia, causada
por un defecto en la incorporacién de la vena pul-
monar comun a la auricula izquierda.*La vena pul-
monar primitiva presenta inicialmente un drenaje
sistémico hacia las venas vitelinas y cardinales.

La ausencia de la incorporaciéon normal de las ve-
nas pulmonares a la auricula izquierda provoca la
persistencia de las conexiones entre la circulacion
pulmonar y los sistemas venosos cardinales y viteli-
nos. Si esta alteracién en la incorporaciéon se pro-
duce en una etapa muy precoz del desarrollo, el
resultado serd un drenaje venoso anémalo total. Si
se produce mas tarde, hacia la quinta semana del
desarrollo, el resultado puede ser un cortriatiatum,
con o sin anomalias en el sistema venoso, y si el
fallo ocurre con posterioridad a esta semana, por lo
general la anomalia serd unilateral.>®
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También se presenta secundaria a, estenosis fibro-
tica relacionada con pericarditis constrictiva, me-
diastinitis, tuberculosis, tumores obstructivos.”

El tratamiento es quirlrgico reparando el defecto
congénito con varias técnicas descritas segun la
variante anatémica, si la afectada es una vena lobar,
la lobectomia podria ser resolutiva.®

Su pronéstico es malo y los pacientes fallecen por
hipertensién pulmonar, hemoptisis recurrente, ede-
ma pulmonar o insuficiencia cardiaca congestiva.®'°

Resulta interesante el caso presentado si se tiene
en cuenta que en la literatura se describen muy
pocos casos de atresia pulmonar bilateral.
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