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¢Existe conexion andmala total de venas pulmonares con
ventriculo derecho hipoplasico?

Is there a total anomalous connection of pulmonary veins with hypoplastic right
ventricle?
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Introduccion

La conexion andmala total de venas pulmonares es
una cardiopatia congénita en la cual las venas pulmo-
nares se conectan a cualquier otro sitio diferente que
no sea el atrio izquierdo, conectdndose mas bien al
atrio derecho por diversos retornos sistémicos. Es la
quinta cardiopatia congénita ciandgena mas frecuente,
con una frecuencia 7-10/100,000 recién nacidos vi-
vos'?. Existen diversos tipos dependiendo de a donde
se conecten las venas pulmonares: supracardiaco
(vena cava superior y vena acigos), intracardiaco (seno
coronario), intracardiaco (vena cava inferior, venas su-
prahepaticas, vena porta) y mixto; siendo mas frecuen-
te el supracardiaco (45-55% de los casos) y el menos
frecuente el mixto (presentandose en < 10%). El cuadro
clinico es un paciente con cianosis desde el nacimien-
to, crecimiento de cavidades derechas e hiperflujo pul-
monar debido al aumento del flujo sanguineo hasta
cinco veces mas de lo normal en el lado derecho del
corazénd, pero es posible que exista dicha cardiopatia
con un ventriculo derecho hipoplasico?

Caso clinico

Paciente de sexo femenino de un afio, que presenta
cianosis progresiva desde el primer mes de vida,
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diagnosticada de cardiopatia compleja a los seis me-
ses durante un internamiento por infeccion respiratoria,
posteriormente referida a nuestra unidad para
estudio.

A su ingreso con dificultad respiratoria, taquicérdi-
ca, soplo continuo infraclavicular izquierdo, segundo
ruido Unico, pulsos amplios, saturando un 44% con
compromiso hemodinamico que requirié soporte ami-
nérgico y ventilatorio. La radiografia de térax con hi-
poflujo pulmonar, botén pulmonar excavado y la punta
elevada. El electrocardiograma con el eje desviado a
la derecha, onda P acuminada y predominio de fuer-
zas izquierdas (Fig. 1). El ecocardiograma concluyd
conexion anémala total de venas pulmonares a seno
coronario con obstruccion a nivel de la anastomosis
con gradiente de 8 mmHg, comunicacion interauricu-
lar amplia, hipoplasia de la tricispide con insuficiencia
ligera, ventriculo derecho hipoplasico, estenosis pul-
monar critica, hipoplasia de tronco y ramas pulmona-
res, persistencia de conducto arterioso. Se corrobor6
diagndstico por tomografia y se llevo a cateterismo,
en donde se evidencid estenosis pulmonar critica in-
fundibular y persistencia de conducto arterioso con
estenosis severa a su llegada a la rama pulmonar
derecha. La vena pulmonar superior izquierda drena-
ba a la vena vertical, la cual drenaba a la vena

Disponible en internet: 20-10-2022
Arch Cardiol Mex. 2022;92(4):530-533
www.archivoscardiologia.com

1405-9940 / © 2021 Instituto Nacional de Cardiologia Ignacio Chavez. Publicado por Permanyer. Este es un articulo open access bajo la licencia

CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).


http://crossmark.crossref.org/dialog/?doi=10.24875/ACM.21000014&domain=pdf
mailto:emjopaba%40cardiolog%C3%ADa.org.mx?subject=
http://dx.doi.org/10.24875/ACM.21000014
http://creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/

H.M. Jiménez-Vargas et al.. CATVP y VD hipoplasico

i i T ‘ [}
! »”'\j/‘f A A'“ o

I LA
Ay e NN 0N N N '
| | | |

il T
: !

S A | 1 | | |vz 1 | A ! ,\] 4 ' A A A A !
T/—- T_,J\ \T,r' 1\,_\L ‘M\'r'"xf /! v\ll/x.‘ji!/‘v\] I/‘V\I A v.‘t:_/‘\l Pl undy ;—JJ ‘,wdrvﬁl i'/ V\%/ M “,/V J!/ N 4I,V\t|’/ /:
‘ { I l .
' Lavr I '73 l i |

i | | | | | || ' ' ) A I 2 I I
\-“i\ﬁj\-”’q\ﬂh,-ﬂ'w«ﬁ 8 v v Wi S e ﬂ’“!w’:*!ﬁ(/“’l/ i

SR

A A A A ! b [> |4| " \ (R
'T/J VLA \ivlj'uv\‘ / \ll—vf\{ l,,-’\‘ u’\i L,,H‘],_J_/Li LA \./’ 4 Lr—'\,vf q \/I\[ JWLJ \”u-'\ilv_,_’g] ,VJ_"\‘I",J'A\‘IVJ" '|

|

avL

nr |

Figura 1. Radiografia de térax al ingreso. Observamos vena cava superior derecha prominente, crecimiento atrial
derecho, botén pulmonar excavado, punta del corazén elevada y flujo pulmonar disminuido (izquierda).
Electrocardiograma en el que observamos crecimiento auricular derecho, predominio de fuerzas izquierdas y

polifasismo amplio de V2 a V5.

innominada y de ahi a vena cava superior, el resto de
las venas drenaban a un colector comun que llegaba
al seno coronario determinando una conexion anéma-
la total de venas pulmonares de variedad mixta
(Fig. 2). Se realizé angioplastia con baldn en el tracto
de salida del ventriculo derecho y angioplastia con
stent en el conducto arterioso. Presentd evolucion
torpida en las 48 horas posteriores con deterioro he-
modinamico y ventilatorio, por lo que se llevd nueva-
mente a cateterismo, en donde se realizd angioplastia
con stent en seno coronario.

El curso clinico posterior fue adecuado, se logro re-
tirar apoyo ventilatorio y aminérgico a los 12 dias de la
intervencion, se egreso para manejo ambulatorio a los
14 dias del procedimiento, saturando un 86%, con do-
ble diurético, digoxina y acido acetilsalicilico. Acudié a
cita de seguimiento un afo posterior a la intervencion
encontrandose en clase funcional |, saturando un 85%
sin datos de descompensacion.

Discusién

La conexién anémala total de venas pulmonares se
origina al persistir el drenaje venoso fetal, al no formar-
se la conexion venosa pulmonar con el atrio izquierdo;
como consecuencia, la circulacion pulmonar regresa a
cavidades derechas a través del sistema venoso fetal
persistente, lo que producird tipicamente dilatacion de
estas*?.

Se han descrito casos que se relacionan con sindro-
me de heterotaxia en un 30% predominando el isome-
rismo derecho y, en pacientes con situs solitus se han
informado casos asociados a otras cardiopatias como
el canal atrioventricular, transposicion de grandes arte-
rias, tetralogia de Fallot y coartacion adrtica'. Hasta la
realizacion de este articulo no se habia publicado un
caso igual, con un cuadro clinico controvertido, con
hipoflujo pulmonar importante que requirié intervencion
de urgencia. Esta descrito el caso de un paciente con
situs inversus, tetralogia de Fallot y conexion andmala
total de venas pulmonares en el que los hallazgos cli-
nicos eran parcialmente parecidos a nuestra paciente,
encontrando hipoflujo pulmonar por la obstruccion al
tracto de salida del ventriculo derecho®, sin embargo,
nuestro paciente presentaba situs solitus con hipopla-
sia de la valvula tricuspide, la cual condicionaba ade-
mas un ventriculo derecho hipoplasico del tipo 1, con
hipoplasia generalizada de sus tres porciones’.

En este caso, al ser una cardiopatia de muy alta
complejidad, se decidié un tratamiento paliativo para
mejorar las condiciones clinicas de la paciente, la cual
pudo ser egresada en buenas condiciones clinicas
posterior al procedimiento. Ademas, en el seguimiento
posterior a un afio permanecia con una adecuada cla-
se funcional, por lo que se decidid continuar vigi-
lancia con tratamiento médico. Posteriormente perdid
seguimiento.
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Figura 2. Angiocardiogramas. A: levofase de ventriculografia derecha que muestra el retorno de las venas pulmonares(1)
al seno coronario. B: canulacion de la vena pulmonar superior izquierda que drena a vena vertical (VV), esta a vena
innominada y a vena cava superior. C: canulacion de vena pulmonar derecha (2), la cual drena a un colector que llega
a seno coronario. D: ventriculografia derecha donde se muestra el ventriculo derecho hipoplasico: porcion de entrada
con hipoplasia del anillo tricispideo (3) porcion trabecular (4) y porcion de salida con estenosis pulmonar (5).
E: angioplastia con balén en el tracto de salida del ventriculo derecho. F: radiografia donde se observa stent en el
conducto arterioso (6) y stent en la anastomosis del colector con el seno coronario (7).

Conclusion

Este es un caso de conexién andmala total de venas
pulmonares y ventriculo derecho hipoplasico condicio-
nado por una hipoplasia tricispide y estenosis pulmo-
nar, por lo que esta asociacion si existe y es compatible
con la vida.
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