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La conexién anémala total de venas pulmonares es una anomalia cardiaca rara, que ocurre del 1% al 3%
en nifios que nacen con defectos cardiacos congénitos. Sin correccién quirdrgica el 78% de los pacientes
fallece dentro del primer afio de vida. Sin embargo, se sabe que unos pocos pacientes sobreviven hasta la
edad adulta. Una adecuada evaluacién inicial que permita descartar enfermedad vascular pulmonar irre-
versible es necesaria antes de decidir un tratamiento quirdrgico. Reportamos el caso de una paciente de 30
afios, sin antecedentes quirirgicos y con diagndstico reciente de conexién anémala de venas pulmonares

variedad supracardiaca sometida a una correccién exitosa.
© 2022 Sociedad Espafiola de Cirugia Cardiovascular y Endovascular. Publicado por Elsevier Espafia,
S.L.U. Este es un articulo Open Access bajo la licencia CC BY-NC-ND (http://creativecommons.org/
licenses/by-nc-nd/4.0/).
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ABSTRACT

Keywords: Total anomalous pulmonary venous connection (TAPVC) is a rare cardiac anomaly, occurring in 1% to 3% of
Total anomalous pulmonary venous children born with congenital heart defects. Without surgical correction, 78% of the patients die within
connection

the first year of life. However, a few patients to survive well into adulthood. Therefore, an adequate
initial approach to evaluate irreversible pulmonary vascular disease is necessary before deciding on
surgical treatment. We report a 30-year-old female patient, with no previous surgical history and recent

Adult congenital heart disease
Cardiac surgical procedure

diagnosis of supracardiac TAPVC undergoing to a successful correction.
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S.L.U. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://creativecommons.org/
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La conexi6n anémala total de venas pulmonares (CATVP) es una
anomalia cardiaca rara, que ocurre en del 1% al 3% en nifios que
nacen con defectos cardiacos congénitos. Sin correccién quirdrgica
el 78% de los pacientes fallece dentro del primer afio de vida; sin
embargo, unos pocos pacientes sobreviven hasta la edad adulta’.
La CATVP se clasifica segin el sitio de drenaje en el retorno venoso
sistémico (supracardiaca 45%, infracardiaca 25%, cardiaca 25% y
mixta 5%)?. Para permitir un flujo sanguineo sistémico adecuado
estos pacientes deben tener un defecto del tabique auricular y, por
lo general, aquellos con un defecto mas grande evolucionan clini-
camente mejor que aquellos con una comunicacién interauricular
restrictiva®.

La CATVP demuestra un amplio espectro de presentaciones cli-
nicas que van desde la ausencia de sintomas hasta hipoxemia grave
y presentaciones atipicas como absceso cerebral. El tiempo y la
presentacién clinica dependen del grado de obstruccién venosa
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pulmonar. Si existe una obstruccién venosa pulmonar grave, los
pacientes tipicamente se presentan en la primera infancia con
dificultad respiratoria grave e insuficiencia cardiaca con acidosis
metabélica’ . Los pacientes que sobreviven hasta la adolescencia
o la edad adulta muestran un equivalente hemodinamico a un gran
defecto del tabique interauricular, con sobrecarga de volumen del
corazén derecho e insuficiencia cardiaca derecha e hipertensién
pulmonar més tarde?*6. La correccién quirtrgica es la tinica opcion
de tratamiento, y en general, requiere una reparaciéon urgente
dentro de los primeros meses de vida, ya que sin intervencion
quirirgica se informan tasas de mortalidad muy altas!3°,

En nuestro caso presentamos a una paciente de 30 afios, sin
intervenciones previas, con antecedentes de acropaquias desde los
6 afios, sin otro sintoma. Fue derivada a nuestra institucién con
historia de disnea de medianos esfuerzos, palpitaciones, dolor tora-
cicoy deterioro de la clase funcional de 2 meses de evolucién. En la
radiografia de térax se observé flujo pulmonar aumentado y cardio-
megalia a expensas de las cavidades derechas, imagen en «<mufieco
de nieve» (fig. 1). En el ecocardiograma se evidencié conexién an6-
mala total de venas pulmonares variedad supracardiaca a través
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Figura 1. Radiografia AP de térax demostrando la imagen clasica de «<mufieco de
nieve».

de una vena vertical sin obstruccién, comunicacién interauricular
tipo ostium secundum, dilatacién de cavidades derechas y presiéon
sistémica estimada de la arteria pulmonar de 69 mm Hg. Se comple-
mentaron los estudios con tomografia computarizada por sospecha
de tromboembolismo pulmonar, donde se encontré drenaje an6-
malo de todas las venas pulmonares derechas, las del I6bulo inferior
y lingulares izquierdas, las cuales confluyen en un colector comiin
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horizontal, las venas pulmonares del 16bulo superior izquierdo
confluyen en la unién del colector horizontal y longitudinal. Poste-
riormente, por medio del colector longitudinal izquierdo drenan a
la vena innominada, y esta en la cava superior, desembocando en
la auricula derecha (fig. 2). Se descart6 tromboembolismo pulmo-
nar y trombosis venosa profunda en las extremidades inferiores. Se
sometio a cateterismo cardiaco por via femoral derecha, donde se
determin salto oximétrico en la vena cava superior y desaturacién
sistémica con relacion a la vena pulmonar (aorta-Pa0,: 53 mm Hg,
Sa0, 90% vs. vena pulmonar-Pa0,: 87 mm Hg, Sa0, 98%). En levo-
fase el retorno venoso pulmonar derecho e izquierdo va hacia un
colector, que desemboca en la vena vertical-innominada y poste-
riormente desemboca en la vena cava superior, con opacificacién
del atrio derecho y paso de medio de contraste al atrio izquierdo
(Al) a través de un defecto septal auricular (fig. 3).

Se decidi6 la resolucién quirtrgica mediante esternotomia con-
vencional, canulacién aértica y bicava, descenso de temperatura a
25°C, con un tiempo de circulacién extracorpérea de 97 minutos y
pinzamiento aértico de 66 minutos con flujo cerebral anterégrado;
el procedimiento quirdrgico incluyd la redireccién de colector al Al
con ligadura de vena vertical y cierre de comunicacién interauricu-
lar con parche de pericardio bovino fenestrado. El postoperatorio
transcurrié sin incidentes y la paciente fue egresada transcurri-
dos 18 dias. Actualmente se encuentra en seguimiento, con clase
funcional 1 de la New York Heart Association.

Aunque la mayoria de los pacientes con CATVP son diagnostica-
dos y operados en la infancia, es posible ver pacientes adultos con
esta enfermedad. Los pacientes con CATVP no tratados a menudo
pueden desarrollar el sindrome de Eisenmenger con hipertensién
pulmonar fija a partir de la segunda década de la vida, debido al alto
flujo sanguineo a través de la circulacién pulmonar?. En ausencia

Figura 2. Tomografia computarizada con: A) imagen de reconstruccién multiplanar mostrando conexién de vena vertical a vena innominada; B) imagen de la confluencia de
venas pulmonares al colector venoso, con posterior drenaje a la vena vertical; C) reconstruccién tridimensional sagital derecha; y D) reconstruccién tridimensional sagital
izquierda mostrando el colector venoso a la izquierda de arco aértico y que desemboca en la vena innominada y posteriormente a la vena cava superior.

AD: auricula derecha; Co: colector venoso; VCS: vena cava superior; Vin: vena innominada; VV: vena vertical.
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Figura 3. Cateterismo cardiaco que muestra: A) venas pulmonares drenando al
colector, vena vertical y vena innominada; y B) venas pulmonares izquierdas dre-
nando al colector.

de enfermedad vascular pulmonar significativa todos estos pacien-
tes pueden someterse a una reparacién completa, y en aquellos con
hipertensidn arterial pulmonar severa se prefiere cerrar el defecto
septal auricular usando un parche fenestrado para que produzca
un cortocircuito de derecha a izquierda durante los episodios de
hipertension arterial pulmonar al proporcionar una salida hacia
el Al, previniendo asi la disfuncién aguda del ventriculo derecho’.
Finalmente, consideramos que la cirugia se puede realizar de forma
segura parala CATVP, que se presenta mas alla de la primera década
de la vida, con resultados quirtirgicos aceptables; sin embargo,
los pacientes necesitan un seguimiento estrecho por una posible
persistencia de la hipertensién arterial pulmonar durante el segui-
miento.
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