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Conexion anémala parcial de venas pulmonares con 6 venas
pulmonares en una paciente con sindrome de Turner y
comentarios

Partial anomolous pulmonary venous connection with 6 pulmonary veins in an patient
with Turner syndrome and coments
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El sindrome de Turner (ST) es la segunda cromoso-
mopatia mas frecuente. Esta causada por la ausencia
parcial o completa de un cromosoma X (mosaico o
anomalia estructural)'.

Las pacientes con ST se asocian a cardiopatias en
un 20 a 30% de los casos, las més frecuentes son:
coartacion de aorta, estenosis adrtica y aorta bivalva.
En menos del 5% se asocian a conexiéon anémala par-
cial de venas pulmonares (CAPVP), principalmente en
pacientes con mosaicismo'3.

La conexiéon andmala de venas pulmonares (CAVP)
se presenta en la literatura mundial con una prevalen-
cia del 0.56% de las cardiopatias congénitas, de estas
el 10% corresponde a CAPVP*. En México la CAVP es
la segunda cardiopatia cianégena mas frecuente des-
pués de la tetralogia de Fallot®. Hay casos excepcio-
nales en donde permanecen mas de cuatro venas pul-
monares en la vida extrauterina, las cuales pueden dar
lugar a CAPVPS.

Se presenta paciente femenina de 12 afios de edad
con diagndstico genotipico de 45 XO, con disnea de
grandes esfuerzos. A la exploracidn fisica: peso 32 kg,
talla 135 cm. Con presencia de soplo expulsivo, suave,
en foco pulmonar, G II/VI, con 2S desdoblado, amplio
y fijo. Se diagnosticé comunicacion interauricular (CIA).
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La radiografia de térax mostré cardiomegalia con
indice cardiotoracico 0.56, con flujo pulmonar aumen-
tado y escoliosis dorsal.

El electrocardiograma con FC 100x’, eje de A QRS +
120°, S-T prolongado, ondas T negativas en las deriva-
ciones de V1 a V6. Hipertrofia del ventriculo derecho.

El ecocardiograma 2D-color mostré CIA tipo ostium
secundum de 19 mm con cortocircuito de izquierda a
derecha. Qp/Qs 3.5:1 y presidn sistdlica de la arteria
pulmonar de 50 mmHg. En el Doppler color se encontrd
una vena pulmonar superior izquierda conectada a la
vena vertical. El estudio localizd la obstruccién de una
vena pulmonar conectada a la vena vertical con gra-
diente de 16 mmHg y cuatro venas pulmonares llegan-
do a un mismo colector.

El cateterismo cardiaco corrobor6 el diagndstico de
CIA amplia y nos fue util para observar la tortuosidad de
las arterias pulmonares, hipertension arterial pulmonar
moderada, por angiografia en cufia y enfermedad oclu-
siva del pulmén izquierdo, con reactividad pulmonar.

La angiotomografia mostro la vena pulmonar izquier-
da superior conectada a la vena vertical donde se
encontrd una obstruccion cercana a la unién con la
vena del tronco braquiocefélico izquierdo y otra vena
apical derecha superior conectada a la vena cava
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Figura 1. Angiotomografia antero-posterior. En donde se
observan las 4 venas pulmonares conectadas a la auricula
izquierda y otras dos venas pulmonares apicales: la
derecha conectada a la vena cava superior derecha y la
izquierda conectada a lavena vertical, donde se encuentra
la obstruccion.

superior derecha (Fig. 1). La angiorresonancia demos-
tré cuatro venas pulmonares conectadas a la auricula
izquierda, corroborando la presencia de dos venas api-
cales, izquierda y derecha con misma conexidn ya
demostrada en la angiotomografia (Fig. 2).

El conjunto de estos ultimos cuatro estudios comple-
mentd muy bien el conocimiento de la presencia de
seis venas pulmonares, dos de ellas en CAPVP de tipo
supracardiaco.

Los padres no aceptaron la correccién quirdrgica, por
lo que el tratamiento fue a base de diurético y bosentan
como antihipertensivo pulmonar, con lo que la paciente
se encuentra asintomdtica con un seguimiento a cuatro
anos y clasificacion de la New York Heart Association |.

La CAPVP es una cardiopatia que se ha reportado
como asociada a las pacientes con ST’, en este caso
asociada a seis venas pulmonares, de las cuales cua-
tro se encuentran bien conectadas a la auricula izquier-
da y dos mas apicales con conexiéon anémala de tipo
supracardiaco, una a vena vertical y otra a vena cava
superior derecha.

La posibilidad de la existencia de mas de cuatro ve-
nas pulmonares en la vida extrauterina es posible de-
bido a que las arterias y venas intrapulmonares se
desarrollan a partir del mesénquima esplacnico que
rodea a los esbozos pulmonares en proceso de rami-
ficacion para constituir el arbol bronquial. Los procesos
involucrados son la vasculogénesis y la angiogénesis.
Entre ambos esbozos pulmonares existe mesénquima
que llega hasta el techo del atrio izquierdo, el cual

Figura 2. Angioresonancia magnética postero-anterior. En
donde se observa la vena pulmonar apical derecha (VPAD)
conectada a la vena cava superior (VCS). La vena
pulmonar apical izquierda (VPAI) conectada a la vena
vertical con presencia de obstruccion (0) que se une a la
vena del troncobraquiocefalico izquierdo (TBI).

posee propiedades angiogénicas que se manifiestan
por la formacién de una red capilar muy cerrada entre
ambos pulmones, estos capilares se fusionan entre si,
para constituir una «pequefia camarita» denominada
seno de las venas pulmonares, en cuyos extremos se
conecta con las venas intrapulmonares.

Del techo del atrio izquierdo surge una evaginacion
que crece dorsalmente y se dirige al seno de las venas
pulmonares hasta hacer contacto con él y establecer
la conexion entre este seno venoso y el atrio
izquierdo.

A partir de la 5.2 semana de desarrollo, esa evagina-
cion denominada vena pulmonar comun o primitiva
normalmente se dilata, lo que permite que el seno de
las venas pulmonares se incorpore al techo de la au-
ricula izquierda, para constituir su porcion sinusal. Con-
comitantemente existe una remodelacion de las venas
pulmonares que se abren al seno venoso pulmonar,
regularmente se conforman cuatro venas, dos de cada
pulmon.

Es excepcional que se remodelen seis venas pulmo-
nares, tres de cada pulmén, de las cuales dos desem-
bocan anémalamente y las cuatro restantes se abren
a los respectivos extremos del seno de las venas pul-
monares, como en el presente caso. También puede
ocurrir que haya una asimetria en el retorno venoso
pulmonar con tres venas pulmonares derechas y dos
izquierdas, lo cual tampoco es frecuente®2.

La presencia de seis venas pulmonares en la vida
extrauterina es factible y extremadamente rara. Para
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nuestro conocimiento hay casos publicados de seis
venas pulmonares, pero con distribucion diferente en
su conexion a la de la paciente que se presenta aqui®.
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