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Drenaje pulmonar anémalo total mixto

Sada-Treviio MA, Rodriguez-Garza CY, Villarreal-Del Bosque N, Argueta-Ruiz RC,
Yamamoto Ramos M

Resumen

El drenaje de todas las venas pulmonares a cualquier localizacion que no sea la auricula izquierda
constituye la entidad conocida como conexion anomala total de la vena pulmonar (CATVP). Estas
pueden drenar a la auricula derecha, el seno coronario u otras venas sistémicas. Se presenta el caso de
recién nacido pretermino con dificultad respiratoria y cianosis 4 dias posteriores a su nacimiento en
quien se diagnostic6 conexion anomala total de tipo mixto.
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Total anomalous pulmonary venous return

Abstract

The drainage of all the pulmonary veins to any location other than the left atrium constitutes the entity known as the
total anomalous connection of the pulmonary vein (TAPVR). These can drain to the right atrium, the coronary sinus

or other systemic veins. We present the case of a preterm newborn with respiratory distress and cyanosis during his 4th
day after birth in whom a total anomalous connection of the mixed type was diagnosed
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Introduccion

El desarrollo y drenaje de las venas pulmonares es un
proceso complejo, por lo que existe una variedad de
anormalidades de éstas, donde se pueden encontrar
alteraciones que varian desde nuimero anormal de venas
pulmonares con inserciones normales hasta alteraciones en
su insercién pero con adecuado numero de venas
pulmonares™. Entre las principales alteraciones destacan el
drenaje pulmonar anémalo parcial, defecto del seno venoso,
cor-triatriatum, y el drenaje pulmonar anémalo total’.

La conexion anémala total de venas pulmonares (CATVP)
también conocido como drenaje pulmonar anémalo total, es
una anomalia congénita ciandtica de todo el sistema de
drenaje venoso pulmonar”. Consiste en un defecto del
desarrollo embrionario caracterizado por la ausencia de
comunicacién entre venas pulmonares y auricula izquierda,
esto lleva de manera directa o indirecta a que las venas
pulmonares se conecten con la auricula derecha’. Por lo tanto,
es imprescindible un cortocircuito de derecha izquierda para
la supervivencia del paciente’.

Caso clinico

Se trata de recién nacido pretermino de 34 semanas de
gestacion por Capurro, con bajo peso para la edad gestacional
seguin OMS. Hijo de madre de 32 afos, producto del 5to
embarazo, el cual fue planeado y deseado, con inadecuado
control prenatal (2 consultas, 2 ultrasonidos prenatales).
Ingesta de acido folico y multivitaminicos.

La madre acude a urgencias por ruptura prematura de
membranas de 5 horas de evolucién previo a su ingreso, por la
cual se administran 2 dosis de inductores de maduracion
pulmonar. Nacimiento por parto eutocico por el cual se
obtiene producto masculino de 1.9 Kg, talla 43 cm, perimetro
cefalico de 31 cm, con APGAR 6/8 y Silverman-Anderson
0/0. Con llanto y respiracion adecuada, asi como adecuado
tono muscular. Se realizan cuidados del recién nacido, se
coloca en incubadora para vigilancia. Permanece estable
durante tres dias, sin complicaciones. Al no presentar datos de
dificultad respiratoria se decide su egreso y seguimiento por
consulta externa.
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Al cuarto dia de vida extrauterina refiere la madre, 30
minutos previos al ingreso, datos de hipotonia,
hiporreactividad, hiporexia y coloraciéon moteada de la piel
porlo que acude a urgencias para valoracion.

Clinicamente se encontrd paciente taquicardico,
hemodinamicamente inestable, polipneico, con tiraje
intercostal y disociacion toracoabdominal. Presentaba
saturacion de oxigeno al aire ambiente de 58%, subiendo a 70-
80% con ventilacién con presion positiva mascarilla-
reservorio. Por lo cual se decide su ingreso a unidad de
cuidados intensivos neonatales (UCIN) para continuar
manejo.

A su ingreso en la UCIN presenta signos vitales con
frecuencia cardiaca de 120 Ipm, frecuencia respiratoria de 54
rpm, temperatura 36.5° C, Saturaciéon O, 93%. El resto de la
exploracion fisica sin datos relevantes.

Se toman muestras de sangre para gasometria venosa
reportando acidosis metabdlica: pH 7.26, pCO2 51 mmHg,
pO, 30 mmHg, Na 130 mmol/L, K 4.6 mmol/L, glucosa 500
mg/dL, lactato 4.3 mmol/L, hematocrito 31%, exceso de
base 4.2 mmol/L saturacion O, 46% y hemoglobina total 9.6
g/dL.

Durante su estancia se realizé radiografia de térax enla cual
se identificaron datos de edema pulmonar, por lo que se
decide realizar ecocardiograma reportando hipertension
pulmonar severa, con dilatacion de cavidades derechas asi
como conexién andmala total de venas pulmonares, y posible
coartacion aortica. En base a los hallazgos del
ecocardiograma se solicita angiotomografia contrastada de
térax para caracterizacion de la anatomia vascular.

Los hallazgos observados por la tomografia muestran
comunicacidn interauricular de 4 mm. Las venas de drenaje
pulmonar superior del lado derecho con drenaje directo hacia
la vena cava superior. Las venas pulmonares del 16bulo medio
e inferior derechos, l6bulo superior e inferior izquierdo
emiten una rama de drenaje hacia el colector comun, el cual se
comunica directamente con la vena cava inferior, que ademas,
presenta una zona de estenosis importante (Figural).

Debido al cuadro clinico y los hallazgos de la
angiotomografia de térax, se diagnostic6é comunicacidén

Figura 1. A) Radiografia de térax con evidencia de edema agudo pulmonar. B) Corte axial de angioTC demostrando CIA de 4 mm. C) AngioTC de térax observando venas de drenaje pulmonar, superior derecha
con drenaje directo hacia la vena cava superior (flecha en C). Venas del 16bulo medio, 16bulo superior izquierdo e inferiores bilaterales con rama de drenaje hacia tronco comiin, con comunicacion directa a vena cava
inferior con zona de estenosis (flechasen D, Ey F).
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Esquema 1. Diagrama de clasificacion de acuerdo con Craig y Darling.

anomala total venosa pulmonar de tipo mixto.

El paciente se mantuvo en cuidados intensivos pediatricos,
en espera por tratamiento quirargico. Tres dias después de
mantenerse estable, comienza con deterioro hemodinamico
con desaturacion persistente de hasta 40% y taquicardico, con
una evolucién catastrofica, falleciendo a causa de choque
cardiogénico.

Discusion

El drenaje de todas las venas pulmonares a cualquier
localizacién que no sea la auricula izquierda constituye la
entidad conocida como CATVP. En general se estima que
representa no mas del 2% de todas las cardiopatias
congénitasl. Estas pueden drenar a la auricula derecha, el
seno coronario u otras venas sistémicas. La supervivencia
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postnatal depende por lo tanto de la presencia de un shunt'’.
Asimismo las consecuencias hemodinamicas dependen de la
localizacién, del nimero de venas con conexion anémala y de
la magnitud del cortocircuito asociado™.

Cuatro grandes categorias de CATVP se reconocen de
acuerdo a su drenaje segun la clasificacion de Craig y Darling
las cuales incluyen: supracardiaca, cardiaca, infracardiaca y
mixta’, (Esquema 1). Este caso representa un tipo mixto que
segun la literatura su frecuencia es menor de 5%’.

La mayoria de los casos que cursan con CATVP de tipo
infra diafragmatico presentan cierto grado de obstruccion
venosa. La cual conlleva a peor pronostico™.

Los sintomas y hallazgos radioldgicos son variados y van a
depender del tipo de CATVP que se presente y si tiene 0 no
algin grado de obstruccién. Pudiendo encontrase desde
cianosis leve hasta gran distres respiratorio.
Radiol6gicamente presentan desde cardiomegalia, datos de
edema pulmonar, el signo caracteristico de tipo “mono de
nieve” en la radiografia de térax (supra cardiaco). Es
imprescindible para la sobrevivencia del paciente la existencia
de shunt (Comunicacion interatrial, interventricular o
persistencia de conducto arterioso)’.

En la mayoria de los neonatos la evaluaciéon anatémica
completa es posible con ecocardiograma unicamente. Sin
embargo existen casos donde el estudio tomografico se
muestra superior frente al ecocardiograma sobre todo en los
pacientes con CATVP de tipo mixto®.

Es importante una correcta distincion entre las formas de
CATVP obstruidas y las que no, dado que el tratamiento
definitivo es reparacion quirurgica, aquellos pacientes que
presenten obstruccion por lo tanto su reparacion es mas
compleja y tienden a tener un peor prondstico™.

Conclusion

Existe un amplio espectro de anomalias venosas
pulmonares, algunas son relativamente benignas, otras, como
CATVP pueden ser mortales y requieren intervencion
quirurgica inmediata. El uso de la angioTC proporciona una
excelente evaluacién no invasiva de la anatomia
tridimensional por lo que el conocimiento detallado de los
hallazgos de imdagenes es crucial para guiar la toma de
decisiones quirargicas en estos pacientes.
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