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Atresia congénita unilateral de las venas
pulmonares: hallazgos radiologicos
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La atresia congénita unilateral de las venas pulmonares
es una anomalia muy infrecuente, que generalmente se
presenta en la infancia o en la adolescencia como episo-
dios recurrentes de infecciones pulmonares o de hemopti-
sis; la presentacion en la edad adulta es excepcional. Se
describen dos pacientes con atresia congénita unilateral de
las venas pulmonares: una mujer de 26 afios con episodios
recurrentes de hemoptisis y un nifo de 3 afos con historia
de broncoespasmo y neumonias de repeticion desde los
3 meses de vida. Aunque clasicamente el diagnéstico se ha
realizado con cateterismo cardiaco y angiografia pulmonar,
pensamos que los hallazgos de la tomografia computariza-
da (TC) y la resonancia magnética (RM), junto con una clini-
ca compatible, podrian ser suficientes para realizar el
diagnoéstico de atresia congénita de las venas pulmonares.
Destacamos la capacidad de la RM para caracterizar la
anomalia vascular existente en estos pacientes.
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Introduccion

La atresia congénita unilateral de las venas pulmonares es una
anomalia muy infrecuente, que generalmente se presenta en la
infancia o en la adolescencia como episodios recurrentes de in-
fecciones pulmonares o de hemoptisis. La presentacién en la
edad adulta es casi excepcional, siendo este el motivo de la pre-
sente comunicacidn, en la que se exponen dos casos, uno en la
edad pediatrica y otro en la adulta, resaltando los hallazgos de
imagen de la tomografia computarizada (TC) y la resonancia
magnética (RM) que puedan indicarnos el diagndstico sin nece-
sidad de recurrir a técnicas invasivas.

Presentacion de los casos
Caso 1

Mujer de 26 afos que durante los tltimos 6 meses tiene episodios
de hemoptisis ocasionales y que ingresa por presentar uno de ma-
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Congenital unilateral pulmonary
vein atresia: imaging findings

Congenital unilateral pulmonary vein atresia is a very rare
anomaly that generally presents during childhood or adoles-
cence as recurrent episodes of pulmonary infections or he-
moptysis. Its presentation in adults is highly exceptional. We
describe two patients with congenital unilateral pulmonary
vein atresia: the first is a 26-year-old woman with recurrent
episodes of hemoptysis, and the second is a three-year-old
boy with a history of bronchospasm and recurrent pneumonia
from the age of three months. Although the diagnosis has
classically been reached using cardiac catheterization and
pulmonary angiography, we think that the CT and MRI find-
ings can enable the diagnosis of congenital unilateral pul-
monary vein atresia in cases with compatible clinical presen-
tation. We emphasize the capacity of MRI for characterizing
the vascular anomaly present in these patients.

Key words: atresia, pulmonary veins, congenital, unilateral,
MRI, CT.

yor cuantia. Estos episodios no se acompafian de fiebre, dolor
toracico o broncorrea, ni coinciden con el periodo menstrual. La
exploracién fisica es normal, salvo una disminucién del murmullo
vesicular en el hemitérax derecho con algunos roncus aislados.

Se le realiza una radiografia de térax (fig. 1) en la que destaca
una pérdida de volumen del hemitérax derecho con desviacién
mediastinica ipsilateral, una disminucién de tamarfio del hilio de-
recho, asi como un patrén intersticial lineal en esta base. Se le
practica TC de térax que confirma la disminucién de tamafio del
pulmoén derecho con una arteria pulmonar ipsilateral de pequefio
calibre, sin que exista evidencia de obstruccién bronquial. En la
tomografia axial computarizada de alta resolucién (TACAR) des-
taca un patrén septal de predominio en base derecha, con septos
engrosados de tipo liso, que dibujan las estructuras poligonales
del lobulillo pulmonar secundario.

Debido a la hemoptisis que presentaba la paciente se le realiza
una broncoscopia, apareciendo un arbol bronquial derecho de
menor calibre con una vascularizacién mucosa muy prominen-
te. Para analizar la causa del patrén septal se le efectiia una
biopsia pulmonar por videotoracoscopia, objetivindose una ca-
vidad pleural con adherencias y una pleura visceral con un mar-
cado aumento de la vascularizacién. En la anatomia patoldgica
se aprecia un parénquima pulmonar que conserva intacta su es-
tructura histoldgica, con presencia de escasos macréfagos carga-
dos de hemosiderina en las luces alveolares, destacando unos
vasos venosos subpleurales mas numerosos y de mayor calibre
de lo normal, que se acompafian de linfaticos ectdsicos (conges-
tién venosa y linfatica de predominio subpleural) (fig. 2).

Posteriormente se le realiza una RM con secuencia eco de gra-
diente potenciada en T2, observando una marcada disminucién
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Fig. 1. Radiografia de térax posteroanterior: pérdida de volumen
del hemitérax derecho con desviacion mediastinica ipsilateral, dis-
minucién de tamano del hilio derecho, asi como patrén intersticial
lineal en esta base.

del calibre de la arteria pulmonar derecha comparativamente
con la contralateral, asi como la ausencia de drenaje de las ve-
nas pulmonares derechas en la auricula izquierda (fig. 3), la
cual presenta un borde recto a este nivel. En el mediastino tam-
bién se aprecia un aumento de partes blandas debido a colatera-
les pulmonares-sistémicas y a unas bronquiales hipertréficas
que irrigan el pulmén, compensando la hipoplasia de la arteria
pulmonar derecha. La confirmacién diagndstica se realizd me-
diante una angiografia pulmonar (fig. 4), que corroboré los

Fig. 2. (A) Tomografia axial computarizada de alta resolucién:
patrén septal basal derecho, con septos engrosados de tipo liso,
que dibujan las estructuras poligonales del lobulillo pulmonar se-
cundario; (B) imagen microscopica de la pieza quirlrgica del LID:
se observa cémo en un septo interlobulillar engrosado se distin-
guen vasos sanguineos dilatados (flechas), que corresponden a
venas en el interior del mismo. Esto explicaria la imagen radiolégi-
ca del septo engrosado.

Fig. 3. Resonancia magnética con secuencia
eco de gradiente potenciada en T2: (A) se ob-
serva una disminucion del calibre de la arteria
pulmonar derecha (flecha blanca) comparati-
vamente con la izquierda; (B) se ve la ausen-
cia de drenaje de las venas pulmonares dere-
chas en la auricula izquierda produciendo un
borde liso y rectificado (flecha gris).
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Fig. 4. (A) Angiografia arterial pulmo-
nar: se observa una arteria pulmonar
derecha hipoplasica (flecha blanca)
con respecto a la contralateral; (B)
angiografia venosa pulmonar: au-
sencia de las venas pulmonares
derechas con un borde auricular liso
a este nivel (flecha negra).

hallazgos de la RM, es decir, la atresia de las venas pulmonares
derechas y una arteria pulmonar ipsilateral hipoplasica.

En el control realizado al afio la paciente continuaba con epi-
sodios esporddicos de hemoptisis, y en una nueva RM se objetiva
el aumento del patrdn septal, probablemente expresion del in-
cremento del ndmero de colaterales.

Caso 2

Nifla de 3 afios y 4 meses de edad que habia presentado sinto-
mas de neumonia e hiperreactividad bronquial en repetidas oca-
siones desde los 3 meses de vida. Las radiografias de térax prac-
ticadas en numerosas ocasiones presentaban siempre una
pérdida de volumen del hemitérax derecho, con desplazamiento
mediastinico ipsilateral, asi como dreas de aumento de densidad
en este hemitdrax, que se interpretaban como neumonias recu-
rrentes con atelectasia.

Acude al Servicio de Urgencias del hospital materno-infantil,
como en otras ocasiones, con tos blanda persistente desde hace
8 dias, sin cianosis ni vémitos, junto con astenia y anorexia. No
presenta fiebre ni refiere aspiracién de cuerpo extrafio.

La exploracién es normal salvo por una marcada hipoventila-
cién en la base derecha. Se realiza una radiografia de térax en la
que se observa una pronunciada disminucién de tamafio del he-
mitérax derecho, con desviaciéon mediastinica ipsilateral, asi co-
mo un patrdén intersticial basal derecho con obliteracién del se-
no costofrénico de este hemitérax y algunas atelectasias
segmentarias parahiliares bilaterales. Ante estos hallazgos y la
recurrencia de las infecciones respiratorias se decide practicar
una TC de tdérax y una fibrobroncoscopia. En la TC de térax se
observa una disminucién del volumen del hemitérax derecho,
un patrén septal de predominio basal sin que exista obstrucciéon
bronquial, asi como una disminucién del calibre de la arteria
pulmonar derecha y una ausencia de entrada de las venas pul-
monares derechas en la auricula izquierda. En la fibrobroncos-
copia no se objetivan anomalias anatémicas ni estructurales,
destacando tan solo una mucosa hiperémica y friable en el
bronquio del 16bulo medio y del 1ébulo inferior derecho.

Ante la sospecha de una atresia de las venas pulmonares dere-
chas se le practica una RM que confirma el diagndstico (fig. 5).

La paciente es controlada en la consulta de Neumologia in-
fantil presentando un desarrollo normal, aunque continda con
infecciones respiratorias recurrentes.

Discusion

La atresia unilateral de las venas pulmonares es una anomalia
congénita muy infrecuente que se produce por el fallo en la in-
corporacion de la vena pulmonar comun a la auricula izquierda’.
La vena pulmonar primitiva presenta inicialmente un drenaje
sistémico hacia las venas vitelinas y cardinales. La ausencia de la
incorporacién normal de las venas pulmonares a la auricula iz-
quierda provoca la persistencia de las conexiones entre la circu-
lacién pulmonar y los sistemas venosos cardinal y vitelino®3. Si
esta alteracién en la incorporacién se produce en una etapa muy
precoz del desarrollo, el resultado serd un drenaje venoso and-
malo total. Si se produce mas tarde, hacia la quinta semana del
desarrollo, el resultado puede ser un cor triatiatum, con o sin
anomalias en el sistema venoso, y si el fallo ocurre con posterio-
ridad a esta semana, por lo general la anomalia serd unilateral®*.

Usualmente aparece en la infancia, sin que exista preferencia
por el pulmén derecho o el izquierdo™#°. Con respecto a la clini-
ca, las formas mds comunes de presentacién en la infancia in-
cluyen las infecciones de repeticién en el pulmén hipoplasico,
asi como la hemoptisis, debido a las colaterales sistémicas hi-
pertréficas, no siendo infrecuente la hipertensiéon pulmonar®?2,
Hasta en un 50% de las ocasiones se presenta junto con otras
anomalias cardiacas?.

En nuestros dos casos encontramos un hemitérax pequefio,
con una desviacion mediastinica ipsilateral, una arteria pulmo-
nar de pequefio calibre y ausencia de venas pulmonares ipsilate-
rales drenando a la auricula izquierda. El engrosamiento septal
interlobulillar estd justificado en la anatomia patoldgica por la
ingurgitacién venosa y linfatica que se produce como conse-
cuencia de la ausencia de drenaje venoso. El aumento de partes
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Fig. 5. (A) Tomografia axial computarizada de térax sin contraste
intravenoso: patron septal liso basal derecho; (B) resonancia
magnética con secuencia eco gradiente potenciada en T2: ausen-
cia de las venas pulmonares derechas observandose, al igual que
en el caso anterior, un borde auricular derecho liso.

blandas en el mediastino representa las colaterales venosas pul-
monares-sistémicas. La RM con secuencias eco de gradiente nos
ayudd en gran medida a caracterizar las anomalias vasculares de
estos pacientes; asi se pudo observar que el borde derecho de la
auricula izquierda presentaba un contorno liso, y que en el me-
diastino se velan arterias bronquiales hipertréficas en relacidén
con un aumento de la circulacién sistémica; esto ultimo expli-
carfa el aumento de la vascularizacién mucosa visualizada en la
broncoscopia.

Aunque clasicamente el diagndstico se ha realizado con an-
giografia'?, pensamos que las nuevas técnicas de imagen, como
la TC multicorte y la RM, junto con una clinica compatible,
podrian ser suficientes para realizar el diagndstico de atresia
congénita unilateral de las venas pulmonares.

En resumen, la atresia congénita unilateral de las venas pul-
monares es una anomalia muy infrecuente, que suele presentar-
se en la edad pediatrica, siendo excepcional en adultos. Clinica-
mente se manifiesta como episodios recurrentes de hemoptisis
y/o de infecciones respiratorias de repeticién. Los hallazgos en la
TC incluyen un hemitérax disminuido de tamafio con desvia-
cién mediastinica ipsilateral, una arteria pulmonar pequefia ip-
silateral, ausencia de venas pulmonares llegando a la auricula iz-
quierda, un engrosamiento de los septos interlobulillares y del
intersticio peribroncovascular y areas de vidrio deslustrado.

La presencia de un hemitdérax pequefo, sin evidencia de obs-
truccidén bronquial, sugiere la etiologia congénita del cuadro.
Con la RM vamos a poder observar un borde liso de auricula iz-
quierda como representacidn de la ausencia de drenaje de las ve-
nas pulmonares. El aumento de partes blandas en el mediastino
y en el hilio es debido a colaterales pulmonares-sistémicas, sien-
do la hipertrofia de las arterias bronquiales la causa de la he-
moptisis.
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