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Conexién anémala parcial de las

RESUMEN

Introduccién. La conexién
andémala parcial de las venas
pulmonares (CAPVP) se define
como la conexion de una o mas,
pero no de todas, las venas pul-
monares al atrio derecho o a uno
de sus sitios tributarios (venas
sistémicas).

Presentacion de caso. Varon
de 5 afnos con deterioro de su
estado funcional, fatigabilidad y
disminucion de la tolerancia al

venas pulmonares

ejercicio, motivo por el que fue
llevado a consulta especializada
y multiples estudios de imagen.

Discusion. La fisiopatologia
de la CAPVP esta dada
por un aumento en el flujo
pulmonar como consecuencia
de la recirculacion de la
sangre oxigenada a través
de las cavidades derechas.
En muchas ocasiones es un
hallazgo incidental asintomatico,
especialmente cuando el
cortocircuito es menor de 2:1

(Qp/Qs < 2). La resonancia
magnética es util en el
diagnéstico, en la cuantificacion
del cortocircuito y en la toma de
decisiones.

Palabras clave: conexion
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pulmonares, cardiopatias
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Introduccion

La conexidon andmala parcial de las venas pul-
monares (CAPVP) representa de 0.4 a 0.7% de las
malformaciones congénitas reportadas en autopsias.'?
Este grupo de malformaciones vasculares se define
como la anomalia congénita en la cual una 0 mas venas
pulmonares estan conectadas a una vena sistémica,
en lugar de su conexién normal al atrio izquierdo.*5
Las anomalias de las venas pulmonares derechas se
derivan embrioldgicamente del sistema venoso cardinal
derecho como son la vena cava superior, la vena cava
inferior o el atrio derecho. Por otra parte, las CAPVP
del lado izquierdo se conectan usualmente con el sis-
tema venoso derivado embriolégicamente del sistema
cardinal izquierdo como son el seno coronario o la vena
innominada izquierda mediante la vena vertical.®®

En etapas tempranas del desarrollo embrioldgico el
pulmén esta inmerso en el plexo vascular del intestino
anterior, que es el plexo esplacnico, parte del cual mas
adelante forma el lecho vascular pulmonar y, como
aun no hay conexion con el corazon, el pulmon drena
a través del plexo esplacnico (venas umbilicovitelinas
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y cardinales).®>* Tardiamente en el desarrollo embriol6-
gico, el corazén, por medio de una evaginacion desde
la regioén sinoatrial (vena pulmonar comun), se une con
la region pulmonar del plexo esplacnico. El desarrollo
anormal de este sistema conector corazén-pulmén
puede originar una amplia gama de conexiones pul-
monares anémalas.3#1°

Caso clinico

Nifio de 5 afios con deterioro de su estado funcional
dado por fatigabilidad y disminucion de la tolerancia al
ejercicio, motivo por el que durante un episodio febril
su madre decidié consultar al médico. En el examen
fisico se encontrd frecuencia cardiaca de 115/min,
presion arterial de 90/50, frecuencia respiratoria de
24/min y oximetria de 96%. A la auscultacion car-
diaca se encontré un soplo mesosistolico en C2-2
con segundo ruido pulmonar de intensidad normal
sin otros hallazgos significativos. Por tal motivo, se
le remitio a ecocardiografia en la que se reportaron:
situs solitus, concordancias auriculoventricular y
ventriculoarterial, valvulas auriculoventriculares y
sigmoideas normales, moderada dilatacion de las
cavidades derechas sin defectos septales o signos
de hipertensién pulmonar. Debido a la dilatacion de
las cavidades derechas y a la no visualizacion de las
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ABSTRACT

Introduction. Partial anoma-
lous pulmonary venous connec-
tion (PAPVC) is defined as the
connection of one or more, but
not all, pulmonary veins to the
right atrium or one of its tributary
sites (systemic veins).

Case presentation. Five
year-old male patient with

deterioration of his functional
condition, chronic fatigue and
decrease of tolerance to the
exercise, reason for which he
is taken to specialized con-
sultation and multiple imaging
studies.

Discussion. PAPVC phy-
siopathology is given by an in-
crease in the lung flow as con-
sequence of oxygenated blood
recirculation through right
cavities. In many occasions, it
is an incidental asymptomatic

finding, especially when the
shunt is smaller than 2:1 (Qp/
Qs < 2). Magnetic resonance
is useful in the diagnoses
and in the quantification of
the shunt, useful in decisions
making.

Key words: Partial anomalo-
us pulmonary veins connection,
congenital cardiopathies, mag-
netic resonance.

venas y las arterias pulmonares por problemas de
ventana acustica, se recomendo la realizacion de una
resonancia magnética cardiaca con angiorresonancia
(RMC). Los hallazgos de la RMC se observan en las
figuras 1a, 1b, 1c y 1d.

¢Cual es su diagnéstico?

Conexién anémala parcial supracardiaca de venas
pulmonares superior y media izquierdas a vena inno-
minada o braquiocefalica izquierda.

El resultado de la resonancia magnética contrastada
cardiacay del térax con técnicas de analisis cuantitativo
de contraste de fase (Phase Contrast) o secuencia con
codificacion de velocidad (Velocity-encoded) y angio-
rresonancia reporto:

»  Conexién anémala parcial de venas pulmonar su-
perior y media izquierdas a colector (vena vertical)
en direccion a la vena innominada o braquicefalica
izquierda. Figuras 1c, 1d, 1e y1f.

» Dilatacién de auricula y ventriculo derechos. Figu-
ras 1ay 1b.

» Cortocircuito de izquierda a derecha con Qp/Qs:
1.46. Figuras 1g, 1Thy 1i.

* Flujo en la vena vertical izquierda (CAPVP) de
18 ml por latido. Figura 1j.

* No se observaron otras malformaciones cardiacas
o toracicas asociadas.

El paciente fue llevado a cirugia para la correccion
de la conexion anémala mediante la reconexion del
colector o vena vertical a la auriculilla izquierda, la cual
fue exitosa.

Actualmente el nifio no presenta sintomas, tiene bue-
na tolerancia al ejercicio y no ha presentado infecciones
respiratorias. La ecocardiografia de control reporté

que las cavidades cardiacas derechas regresaron a
su tamafio normal.

Discusion

Las CAPVP mas frecuentes son las originadas en
el pulmon derecho. Las mas comunes son la conexion
andmala de la vena pulmonar superior derecha a la
cava superior y las conexiones de una o mas de las
venas pulmonares derechas al atrio derecho o ala vena
cava inferior (sindrome de la cimitarra).”'* En cam-
bio, sélo 10% de las CAPVP se originan del pulmoén
izquierdo siendo la mas comun la conexion andémala
de la vena pulmonar superior a la vena innominada
o braquicefalica izquierda, ya sea directamente o a
través de una vena vertical."'® Con menor frecuencia
se observa la conexién anémala de todas las venas
pulmonares izquierdas a la vena braquicefalica o a la
subclavia izquierda. Como grupo, las CAPVP izquier-
das coexisten generalmente con una comunicacion
interauricular (CIA) o con un foramen oval permeable
y menos frecuentemente con otras lesiones congénitas
cardiacas tales como el defecto interventricular o la
estenosis supravalvular pulmonar.5°

La conexion anémala de las venas pulmonares de-
rechas a la cava superior se asocia también con la CIA
tipo seno venoso y el sindrome de la cimitarra con otras
anomalias extracardiacas tales como: hipoplasia del
pulmon derecho, pulmén en herradura, dextroversion,
hipoplasia de la arteria pulmonar derecha, colaterales de
aorta a pulmoén derecho, secuestro pulmonar, alteraciones
vertebrales, escoliosis y rifion en herradura.®>''° Adicional-
mente se han descrito multiples anomalias intracardiacas
en los pacientes con CAPVP, las mas frecuentemente
encontradas son la comunicacion interauricular, la co-
municacion interventricular, la persistencia del conducto
arterioso, la coartacion de aorta, la tetralogia de Fallot y
el doble tracto de salida del ventriculo derecho.'1
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Figura 1a. Secuencia SSFP cuatro camaras en sistole.

Figura 1d. MIP coronal de la angiorresonacia contrastada
en fase tardia.

Figura 1b. Secuencia SSFP cuatro camaras en diastole.

Figura 1e. Reconstruccion de volumen en vista anteroposte-

rior. Se observa la conexion andémala de las venas pulmonares
Figura 1c. MIP coronal de la angiorresonacia contrastada  mediay superior izquierdas a la vena vertical, la cual drena a
en fase pulmonar. la vena braquiocefalica izquierda (flechas rojas).
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Figura 1f. Reconstruccién de volumen en vista posteroan-
terior. Muestra la conexién anémala (flecha rojas) y ademas
confirma la unién normal de las restantes venas pulmonares
a la auricula izquierda (flechas verdes).

O FLOW AORTA = 33 ML §

Figura 1g. Cine PC (Phase Contrast) o VEC MR (Velocity-
encoded) de la aorta ascendente. Esta técnica permite definir
la direccién del flujo sanguineo (rojo en sentido cefalico y
azul en el plano caudal) y establecer los volumenes latido
necesarios en el calculo de la magnitud del cortocircuito de
izquierda a derecha.

La fisiopatologia de esta entidad esta dada por un
aumento en el flujo pulmonar como consecuencia de la
recircularcion de la sangre oxigenada a través de las
cavidades derechas. La presentacion hemodinamica
dependera de factores como son: el numero de venas
pulmonares anémalamente conectadas, la localizacion
de dicha conexidn, la presencia o ausencia de CIAy
el tamafo de la misma. Cuando solo existe una vena
anomala el flujo pulmonar incrementado es de 20 a
25% por lo que el paciente suele ser asintomatico.5213

LMONAR = 44 ML

Figura 1h. Cine PC (Phase Contrast) o VEC MR (Velocity-
encoded) de la arteria pulmonar. En este plano coronal se
codificé la direccién del flujo anteroposterior en naranja
(arteria pulmonar). El volumen latido calculado permitio
establecer la magnitud del cortocircuito mediante el radio
Qp/Qs.

v

Figura 1i. Cine PC o VEC MR de las valvulas
auriculoventriculares mitral (fecha verde) y tricuspide
(flecha roja). La valoracioén de los flujos a este nivel permitio
calcular por este método un radio Qp/Qs de 1.46. En
ausencia de valvulopatias es una buena estrategia para
medir, simultaneamente, los flujos sanguineos a través de
la valvulas tricuspide y mitral.

Figura 1j. Cine PC o VEC MR de la vena vertical izquierda.
Mediante la codificaciéon de color se confirma la direccion

cefalica del flujo en el interior de esta vena anémala (flecha
verde). Ademas se pudo cuantificar el volumen latido (18 mL).

Aunque en muchas ocasiones la CAPVP es un ha-
llazgo incidental asintomatico, especialmente cuando
el cortocircuito es menor de 2:1 (Qp/Qs < 2), se debe
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reconocer su importancia debido a que la ligadura
inadvertida de ella causa edema lobar persistente, la
neumonectomia contralateral a una CAPVP la convierte
en una lesion critica por el aumento en el cortocircuito
requiriendo reimplantacion y, por ultimo, cuando esta
asociada a una CIA, el aumento del flujo pulmonar es
mayor y usualmente los pacientes son sintomaticos a
una menor edad. La presencia de una CIA también se
asocia con el riesgo de embolismo paraddjico y acci-
dente cerebrovascular.>'2

La evaluacién de las CAPVP suele ser dificil en la
ecocardiografia y la angiografia convencionales debido
a la pobre ventana acustica y penetracién en la primera
y a la dilucién del medio de contraste yodado inyectado
en la segunda, lo cual hace que la resonancia magnéti-
ca sea la prueba ideal para el estudio no invasivo de las
anormalidades de las venas pulmonares. La tomografia
multidetector también es excelente y rapida en la iden-
tificacion de la anatomia de las venas pulmonares y de
las lesiones asociadas, pero tiene la desventaja del uso
de radiacion ionizante y limitaciones para suministrar
informacion funcional de los flujos vasculares.*2021

Los objetivos de la resonancia magnética en esta
afeccion son el delineamiento exacto de la anatomia
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con localizacién, tamafo y sitio de conexién de la
vena andmala. Ademas de otros datos como son: di-
mension y funcion ventricular con especial énfasis en
el volumen de fin de diastole del ventriculo derecho y
medicion del flujo en la arteria pulmonar y en la aorta
ascendente para determinar la magnitud del cortocir-
cuito de izquierda a derecha mediante la medicién del
radio Qp/Qs. 202

Conclusioén

Las CAPVP son con frecuencia asintomaticas
y por lo tanto pueden representar un hallazgo
incidental, especialmente cuando el cortocircuito es
menor de 2:1; sin embargo, su reconocimiento es
importante debido a la asociacion entre ellas y otras
malformaciones congénitas. Cuando las CAPVP no se
diagnostican apropiadamente se aumenta el riesgo de
complicaciones pulmonares, cardiacas o cerebrales.
La resonancia magnética es la técnica diagndstica
de eleccion en los casos de CAPVP debido a que se
obtiene informacién anatémica y funcional precisa y
util para definir la mejor conducta de manejo, ya sea
quirargica o expectante; ademas es una técnica no
invasiva que no usa radiacion ionizante.
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