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Caso clinico

Visualizacién ecografica y diagndstico prenatal de drenaje venoso
pulmonar anémalo total infradiafragmatico: a propésito de un caso

R Martinez-Domingo, 2 C Bravo-Arribas , F Gamez-Alderete,' E Garcia de Castro-Rubio,'? LJ De Leon’

El drenaje venoso pulmonar anémalo es un padecimiento raro
en sus formas parciales o totales, descritas segin el nUmero
de venas pulmonares que drenen en la auricula izquierda. En
las formas totales se distinguen cuatro grupos, dependiendo
del lugar en el que drenen las venas pulmonares: supra, intra
o infra-cardiacas y, finalmente, una forma mixta menos fre-
cuente. Es una cardiopatia de dificil diagnostico prenatal e,
incluso, postnatal, sobre todo en las formas parciales sin otras
anomalias. La asociaciéon con cromosomopatias es baja; sin
embargo, esta estrechamente vinculada con malformaciones
cardiacas complejas, sobre todo en el contexto de sindromes
heterotaxicos, casi siempre en las formas totales, lo que en-
sombrece el pronostico perinatal.
Se comunica el caso de un paciente con drenaje venoso pul-
monar anémalo total infracardiaco, en el contexto de una
cardiopatia compleja, asociada con canal auriculoventricular
completo y anomalia conotruncal, operado a las 48 horas de
vida con mala evolucién posterior. Se describen las caracte-
risticas ecograficas y de angiorresonancia de esta anomalia y
su pronostico y tratamiento perinatal.

conexion venosa pulmonar andémala, car-
diopatia congénita, diagnodstico prenatal, drenaje pulmonar
anémalo, ecocardiografia fetal

Anomalous pulmonary venous connection is a rare pathol-
ogy, both partial and total forms, according to the number
of pulmonary veins draining into the left atrium, respectively.
Total forms are classified into four groups, depending upon
the anomalous connections to the systemic veins: supra, intra-
cardiac or below, and finally a mixed form, the less frequent.
Prenatal, even postnatal diagnose is difficult, especially in
partial isolated forms. The association with chromosomal
abnormalities is low, however is highly associated with com-
plex heart malformations, especially total forms, oftenin the
context of heterotaxy syndromes.

We present a case of infracardiac APVC, in the context of com-
plex heart disease, associated with complete atrioventricular
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canal and conotruncal anomaly, that came to surgery at 48
hours of life with poor outcome. We described the ultrasound
and magnetic resonance angiography of this anomaly and its
perinatal prognosis and management.

anomalous pulmonary venous connection,
anomalous pulmonary drainage, congenital heart defect, fetal
echocardiography, prenatal diagnosis

Le drainage veineux pulmonaire anormal est une maladie rare
sous forme partielle ou compléte , décrite par le nombre de
veines pulmonaires se jettent dans |'oreillette gauche. Total
des formulaires en quatre groupes différent selon I'endroit ou
les veines pulmonaires vidange : supra , intra- cardiaque ou
ci-dessous, et enfin une rare mixte. La maladie cardiaque est
difficile a diagnostiquer les formes prénatales et postnatales
méme, surtout partielle aucune autre anomalie . L'association
avec des anomalies chromosomiques est faible, mais est
étroitement liée malformations cardiaques complexes , en
particulier dans le contexte des syndromes heterotaxicos ,
souvent sous des formes totales, ce quiassombrit le pronostic
périnatal .
Nous rapportons le cas d'un patient présentant une anomalie
veineuse pulmonaire drainage infracardiac totale, dans le
contexte de maladie cardiaque complexe associée a canal
auriculo-ventriculaire complet et anomalie conotronculaire,
fonctionne a 48 heures de la vie a un mauvais pronostic . Nous
avons décrit I'échographie et I'angiographie par résonance
magnétique de cette anomalie et le pronostic et le traitement
périnatal.

Connexion anormale veineux pulmonaire, cardio-
pathie congénitale, le diagnostic premature

A drenagem venosa pulmonar anomala é uma condigao rara,
de forma parcial ou completa, descrita pelo nimero de veias
de drenagem pulmonar para o atrio esquerdo. Total de for-
mularios em quatro grupos diferentes, dependendo do local
onde as veias pulmonares drenando: supra, intra- cardiaca

GINEcoLOGIA Y OBSTETRICIA DE MEXICO



Visualizacion ecografica y diagndéstico prenatal de drenaje venoso pulmonar

ou abaixo, e, finalmente, uma rara mistura. A doenga cardi-
aca é dificil de diagnosticar as formas pré-natal e pds-natal
mesmo , especialmente parcial sem outras alteragdes. A
associacdo com anormalidades cromossémicas é baixo, mas
esta intimamente ligada malformacdes cardiacas complexas,
especialmente no contexto de sindromes heterotaxicos,
geralmente em formas totais, que escurece os resultados
perinatais.

1 drenaje venoso pulmonar anémalo constituye 2%

de las cardiopatias congénitas y consiste en una

falta de comunicacion entre la auricula izquierda

y una o varias de las venas pulmonares, estas ultimas
pueden drenar total o parcialmente otro nivel del sistema
cardiaco o venoso.'? En las formas totales se distinguen
cuatro grupos, dependiendo del punto de drenaje de las
venas pulmonares: supra, intra o infra-cardiacas y una for-
ma mixta, menos frecuente.® Es una cardiopatia de dificil
diagnostico prenatal, sobre todo en las formas parciales sin
otras anomalias asociadas. Su deteccion prenatal es espe-
cialmente importante en las formas totales, porque pueden
suponer una de las pocas situaciones de urgencia neonatal
secundaria a cardiopatia congénita. El prondstico en los
casos afectados dependera del tipo de drenaje anémalo
(total o parcial) y de la existencia de defectos asociados.!
Se reporta el caso de diagndstico prenatal de drena-

je venoso pulmonar andémalo total infracardiaco en el
contexto de una cardiopatia compleja. Se describen las
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Relatamos o caso de um paciente com infracardiaco drenagem
anémala total de veias pulmonares, no contexto de cardiopatia
complexa associada canal atrioventricular total e anomalia co-
notruncal, operado a 48 horas de vida com resultado ruim . Nos
descrevemos o ultra-som e angiografia por ressonincia mag-
nética dessa anomalia e progndstico e tratamento perinatal.

Conexdo anémala venosa pulmonar, doenca
cardiaca congénita, o diagndstico precoce.

caracteristicas ecograficas y de angiorresonancia de esta
anomalia, su prondstico y atencion perinatal.

Paciente embarazada, de 27 afos de edad, que acudio a
las 31 semanas de gestacion a nuestra Unidad de Medi-
cina Fetal, remitida ante la sospecha de una cardiopatia
fetal compleja. En la evaluacion ecografica se objetivaron
biometrias fetales correspondientes a amenorrea y estudio
hemodindmico normal. En la exploracion morfoldgica se
detectd una dextrocardia con defecto cardiaco tipo canal
auriculoventricular completo, con valvula competente y
una anomalia de los conductos de salida compatible con
truncus arterioso tipo IV o atresia pulmonar con comu-
nicacion interventricular amplia. El arco adrtico estaba
desplazado a la derecha de la traquea, lo que junto a la
dextrocardia sugirié un posible sindrome de heterotaxia
con isomerismo derecho. Posterior a la auricula izquierda,
y sin comunicacion con ella, se objetivo una estructura vas-
cular de gran calibre y trayecto vertical que mostrd sefial
Doppler color, en la que desembocaban las cuatro venas
pulmonares y que atravesaba el diafragma hasta alcanzar
el seno portal (Figura 1A'y 1B), lo que sugirié un drenaje
venoso pulmonar anémalo total infradiafragmatico. No
se detectaron otros defectos estructurales extracardiacos
asociados. La ecocardiografia posterior confirmo6 los ha-
llazgos. Tras el diagndstico los padres no aceptaron que
se realizara el estudio de cariotipo fetal.

Durante el seguimiento del caso se objetivo retraso en
el crecimiento fetal, sin alteracion hemodinamica. A las 37
semanas de gestacion se produjo el parto espontaneo de un
varon (2,300 g) que de inmediato se traslado a la Unidad
de Cuidados Intensivos Neonatales. La ecocardiografia
postnatal mostré un arco adrtico derecho originado en el
ventriculo derecho y atresia pulmonar con origen de la
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arteria pulmonar izquierda en el ductus arterioso y de la
derecha en el tronco braquiocefalico. Para complementar
el estudio se realizé una angiorresonancia magnética que
confirm¢ el drenaje venoso pulmonar anémalo total, con
desembocadura de las cuatro venas pulmonares en un gran
vaso vertical, que descendia anterior a la aorta y atrave-
saba el diafragma para desembocar en el sistema venoso
intrahepatico, concretamente en la vena porta izquierda
(Figura 1 Cy D).

El neonato se operd a las 48 horas de vida, con intencion
reparadora, pero fallecio a los 12 dias de la intervencion
como resultado de un progresivo deterioro hemodinamico.

El drenaje venoso pulmonar andmalo total es una ano-
malia poco frecuente, representa 2% de las cardiopatias
congénitas en la vida postnatal.? Se produce por una falla
en la unién entre la auricula izquierda y el plexo venoso
pulmonar, donde se forman conexiones andmalas con
el sistema cardinal primitivo o con el sistema umbilico-
vitelino.*” Existen formas parciales y totales en funcion de
las conexiones que se establecen entre la auricula izquierda
y las diferentes venas pulmonares. La incidencia de formas
totales es de 0.6-1.2 por cada 10,000 recién nacidos vivos,
mientras que la incidencia estimada de formas parciales es
de 0.7%.% En relacion con las formas totales, en las que no
existe conexion de las venas pulmonares con la auricula
izquierda, pueden clasificarse segiin Darling y colabora-
dores® en cuatro grupos: supracardiacas (50%), cardiacas
(25%), infracardiacas (20%) y formas mixtas (5%).

En los casos de drenaje venoso pulmonar anomalo total
infracardiaco, la confluencia de las venas pulmonares da
lugar a una vena vertical que desciende al abdomen a través
del hiato esofagico diafragmatico,” que puede drenar en la
vena cava inferior o en el ductus venoso, aunque lo mas
frecuente es el drenaje en la vena porta, como en nuestro
caso. Estas formas tienen un componente estenodtico debi-
do al paso de la vena vertical a través del diafragma y un
componente obstructivo que aparece tras el parto, porque
el cierre del ductus venoso hace que la sangre venosa
pulmonar deba atravesar el parénquima hepatico para
alcanzar las venas sistémicas, lo que puede desencadenar
una urgencia hemodinamica neonatal.

Entre las formas parciales hay varios tipos de presenta-
cion,' entre los que destacan el drenaje de vena pulmonar
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derecha en la vena cava superior o inferior y el drenaje
de la vena pulmonar izquierda en la vena innominada.!!

La prevalencia de drenaje venoso pulmonar anémalo
es menor en estudios fetales que en series neonatales de-
bido, fundamentalmente, a su dificil diagnostico prenatal,
especialmente en las formas parciales aisladas.'>!* En los
casos de drenaje venoso pulmonar anomalo total infracar-
diaco, a diferencia de las formas supra e intracardiacas,
los signos indirectos ecograficos caracteristicos en el corte
de cuatro camaras (dominancia de cavidades derechas
sobre izquierdas) o en el corte de tres vasos (didmetro de
la arteria pulmonar significativamente mayor que el de
la aorta ascendente) no se objetivan.'* Asimismo, en los
casos de obstruccion pulmonar severa los signos indirec-
tos también pueden estar ausentes.'> Las claves para el
diagnoéstico ecografico son la incapacidad de demostrar
una conexion venosa pulmonar con la auricula izquierda
y la identificacion del drenaje de las venas pulmonares
en una vena vertical descendente que alcanza el territo-
rio hepatico (Figura 1C y 1D). Sin embargo, en algunas
formas infracardiacas, este vaso vertical es pequefio y no
puede identificarse mediante ecografia bidimensional.'
En estos casos el Doppler color (Figura 1B) o la ecografia
4D permiten visualizar cada una de las venas pulmonares,
los detalles anatomicos de la anomalia y aportar informa-
cion adicional, como la obstruccion, en cuyo caso puede
detectarse un flujo turbulento a nivel de la obstruccion
con Doppler color y un flujo continuo de alta velocidad
con Doppler pulsado.”® La importancia del diagnostico
de obstruccion radica en que se trata de uno de los princi-
pales factores prondsticos y condiciona el momento de la
cirugia. Las formas obstructivas constituyen una urgencia
neonatal, que requiere la estabilizacion del paciente previa
a la cirugia y la prevencion del cierre del ductus arterioso
con prostaglandinas.'®!7-18

El drenaje venoso pulmonar anémalo total tiene es-
casa asociacion con cromosomopatias; sin embargo, se
relaciona con sindromes no cromosémicos poco comu-
nes como el sindrome de ojo de gato'® o sindromes de
heterotaxia, como en este caso. Un tercio de las formas
totales se asocia con malformaciones cardiacas mayores,
generalmente en el contexto de un sindrome heterotaxico,
como ventriculo unico, truncus arterioso o transposicion
de grandes arterias.*

El pronostico de esta afeccion depende de la asociacion
con otras malformaciones, mas frecuente en las formas
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Figura 1. llustracion e imagenes de cortes ecograficos y de reso-
nancia magnética de drenaje venoso pulmonar anémalo total a
sistema portal. El sistema colector comun (*) de las venas pulmo-
nares (VPD: vena pulmonar derecha; VPI: vena pulmonar izquierda)
desciende verticalmente, anterior a la aorta descendente (AoD)y a
la vena cava inferior (VCI), para drenar en la vena portal izquierda.
Corte ecografico de cuatro camaras (A: Modo B; B: Doppler color):
laimagen muestra una dextrocardiay se visualizan las venas pul-
monares derecha (VPD) e izquierda (VPI) drenando en un sistema
colector (*) localizado posteriormente a la auricula izquierda (Al) y
anterior a la aorta descendente (AoD). Cortes coronal (C) y sagital
(D) de angiorresonancia magnética del recién nacido : se visualiza
el drenaje de la venas pulmonares derecha e izquierda ( VPD, VPI)
en un sistema colector pulmonar (*) que desciende verticalmente,
anterior a la aorta descendente (AoD), y se introduce en el higado

infracardiacas,? una comunicacion interauricular restric-
tiva?' y la obstruccion venosa pulmonar. La obstruccion
es practicamente constante en pacientes con drenaje
infracardiaco y en la vena acigos, coexiste en 65% de las
conexiones a la vena cava, en 40% de drenajes en la vena
innominada y en 40% de las formas mixtas. Es menos
comun en los drenajes cardiacos, aunque se ha encontra-
do, incluso, en 30% de los pacientes con drenaje al seno
coronario.”? En ausencia de tratamiento, el pronostico
global es malo (mortalidad incluso de 90% en el primer
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afio de vida).?>?*En las formas no obstructivas con amplia
comunicacion interauricular, los sintomas pueden ser mo-
derados, aunque al final sobreviene insuficiencia cardiaca
secundaria a la sobrecarga pulmonar.?!

Las formas obstructivas son una urgencia neonatal por lo
que se recomienda que el parto tenga lugar en un centro de
tercer nivel de atencion donde se cuente con los medios para
la atencion neonatal (reparacion quirtrgica inmediata).?

El diagnostico de drenaje venoso pulmonar andémalo
es indicacion quirtrgica en todo neonato y lactante sin-
tomatico, de preferencia en los primeros dias o semanas
de vida, con frecuencia en el primer mes y, como regla,
antes de los seis meses. En neonatos y lactantes en estado
critico, la indicacion es la cirugia urgente, inmediatamente
después del diagnostico, tras la estabilizacion y la prepa-
racion rapida del paciente.

El abordaje quirurgico depende del tipo de drenaje
venoso pulmonar anémalo.?”’” En general, el pronostico
tras la cirugia es bueno. La mortalidad postquirtrgica
depende de factores como el estado hemodinamico pre-
vio, el grado de obstruccion® y la asociacion con otras
anomalias cardiacas.”®

El drenaje venoso pulmonar anémalo total infracardiaco
es un padecimiento raro donde los signos ecograficos
frecuentes en otras formas totales tienen una utilidad li-
mitada. Se necesita la evaluacion ecografica detallada que
incluya ecocardiografia, en virtud de su elevada asociacion
con cardiopatias complejas en el contexto de sindromes
de heterotaxia. El estudio del cariotipo fetal debe reco-
mendarse con base en los hallazgos asociados porque
tiene escasa relacion con cromosomopatias. Los casos de
drenaje infracardiaco tienen riesgo de obstruccion, salvo
persistencia del foramen oval o el ductus arterioso, lo que
constituye una urgencia neonatal. El prondstico dependera
de las anomalias asociadas y de la posibilidad de realizar
un diagnostico prenatal temprano, que permita programar
el parto en un centro de referencia.
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