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PALABRAS CLAVE Resumen El drenaje venoso anomalo pulmonar total representa un grupo de defectos cardia-
Stents; cos congénitos con baja incidencia pero alto potencial de complicaciones. Se expone el caso
Estenosis venosa de una lactante menor de bajo peso al nacer, con drenaje venoso anémalo pulmonar total obs-
pulmonar; tructivo, programada para implante de stent en vena vertical y posterior cirugia correctiva,
Procedimientos evidenciando obstruccion residual minima en la llegada de la vena pulmonar derecha y redu-
quirdrgicos cardiacos cido tamano auricular izquierdo, con prolongada estancia en cuidado intensivo secundaria a

dificultad para el destete de la ventilacion mecanica debido a edema venocapilar. Este caso
demostro que la intervencion endovascular es una opcion en neonatos de alto riesgo con dre-
naje venoso anémalo pulmonar total obstructivo como parte de la estrategia de estabilizacion
cardiovascular preoperatoria; la cirugia correctiva debe considerarse una vez las condiciones
clinicas lo permitan, con el objetivo de minimizar la morbilidad asociada al compromiso de la
distensibilidad de las cavidades izquierdas.

© 2018 Sociedad Colombiana de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular. Publicado por Else-
vier Espafa, 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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Stents;

Pulmonary vein Abstract Total anomalous pulmonary venous return is a group of congenital cardiac defects.
stenosis; They have a low incidence but a high potential for complication. The case is presented of a
Cardiac surgery young infant of low birthweight, with total obstructive anomalous pulmonary venous return,
procedures scheduled for a stent implant in a vertical vein, and subsequent corrective surgey. This showed

evidence of a minimal residual obstruction on reaching the right pulmonary vein, and a reduced
left atrial size. She had a long stay in intensive care secondary to difficulty in weaning off
mechanical ventilation due to the presence of venous-capillary edema. This case demonstrates
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that endovascualr intervention is an option in high risk infants with a total obstructive anomalous
pulmonary venous return as part of the strategy of pre-operative cardiovascular stabilisation.
Corrective surgery should be considered when the clinical conditions permit it, with the aim
of minimising the morbidity associated with the compromise of the distensibility of the left

cavities.

© 2018 Sociedad Colombiana de Cardiologia y Cirugia Cardiovascular. Published by Else-
vier Espana, S.L.U. This is an open access article under the CC BY-NC-ND license (http://
creativecommons.org/licenses/by-nc-nd/4.0/).

Introduccion

Dentro del espectro del drenaje venoso andémalo pulmo-
nar total, la forma supracardiaca constituye la modalidad
de presentacion mas frecuente, convirtiéndose en una
verdadera urgencia quirurgica cardiovascular en caso de
obstruccion, la cual se ha descrito a nivel de la vena vertical
izquierda en el 40% de los casos'?.

Estudios previos han demostrado que uno de los prin-
cipales factores de riesgo asociados con morbi-mortalidad
después de la correccion quirirgica, es la obstruccion
preoperatoria con el desarrollo secundario de hipertension
pulmonar venocapilar’=. Una de las alternativas descritas
actualmente en casos de drenaje obstructivo supracardiaco
a nivel de la vena vertical, consiste en la implantacion de
un stent como puente a la cirugia correctiva.

Sin embargo, una vez aliviada la obstruccion, se plan-
tea la pregunta acerca de cual es el tiempo oOptimo
para la reparacion electiva, teniendo en cuenta que el
retardo en la cirugia definitiva de este grupo de pacientes
con llenado auricular y ventricular crénicamente dismi-
nuido, puede comprometer la distensibilidad del corazon
izquierdo, favorecer la remodelacion ventricular postquirur-
gica y exacerbar la morbilidad®®.

Se presenta el caso de una paciente lactante menor con
drenaje venoso anémalo pulmonar obstructivo, sometida
a manejo paliativo durante el periodo neonatal mediante
implantacion de stent en el sitio de obstruccion y correc-
cion quirrgica a los cinco meses de edad, evidenciandose
compromiso severo de la distensibilidad auricular y obstruc-
cion minima residual, con un largo pero exitoso proceso de
recuperacion en cuidado intensivo.

Caso

Recién nacida a término, Ballard de 38 semanas, peso
2.024g, con adecuados controles prenatales, sin antece-
dentes maternos de importancia, quien ingresé remitida
al Hospital Universitario San Ignacio con diagndstico de
sindrome de dificultad respiratoria del recién nacido, neu-
monia, déficit de surfactante y sospecha de cardiopatia. Al
ingreso, paciente en regulares condiciones generales, con
signos de dificultad respiratoria moderada, oxigeno suple-
mentario a bajo flujo, con ecocardiograma que confirma
drenaje venoso andémalo pulmonar total supracardiaco en
vena vertical no obstructivo, comunicacion interauricular

Figura 1
vertical.

Obstruccion y dilatacion post-estendtica de la vena

tipo ostium secundum de 6 mm no restrictiva, cavidades
derechas dilatadas, buena funcion biventricular con frac-
cion de eyeccion del 70% y radiografia de térax que muestra
edema pulmonar sin cardiomegalia e imagen en muneco
de nieve. Durante su hospitalizacion tuvo deterioro clinico
progresivo, evidenciando clinica y ecocardiograficamente
colector obstructivo a nivel de venas pulmonares dere-
chas. Dadas sus condiciones clinicas de bajo peso con
inadecuado reatrapaje postnatal, no se considero6 candidata
para correccion quirdrgica definitiva, por lo cual fue valo-
rada por hemodinamia, que realiz6 cateterismo combinado
que reveld en levofase drenaje total de venas pulmona-
res conectadas a un colector que se une a la vena vertical
con estenosis muy severa a este nivel y dilatacion post-
estenotica aneurismatica de la vena vertical e innominada
(fig. 1).

Se llevo a procedimiento hemodinamico, y en primera
instancia se realizo atrioseptostomia con baldn, en conside-
racion a su estado de bajo peso y el alto riesgo de restriccion
de la comunicacion interauricular con el crecimiento; asi se
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Figura 2 Implantacion de stent en vena vertical.

favorecio la adecuada mezcla con optimizacion del gasto
sistémico. Posteriormente se corrobord obstruccion critica
de 2mm de didametro al nivel descrito, donde se implantd
un stent coronario de 4,5mm x 12mm, llevando el diame-
tro de la estenosis a un poco mas del doble, con adecuada
formacion y disolucion de la cintura y dramatica mejoria del
edema pulmonar y el gasto cardiaco (fig. 2).

Se logré destete de la ventilacion mecanica y control de
signos de falla, permitiendo egreso con oxigeno a bajo flujoy
medidas anticongestivas. Reingres6 nuevamente a los 4 dias
por descompensacion de insuficiencia cardiaca, evidencia
de hipertension pulmonar (HTP) dinamica con presion sisto-
lica de 55 mm Hg y dilatacion de cavidades derechas. Curso
adicionalmente con cuadro de sepsis tardia y enterocolitis
necrotizante IlA, con buena respuesta a antibioticoterapia y
manejo pleno anti-falla, permitiendo su egreso a los 29 dias
de estancia.

Una vez superadas sus multiples comorbilidades infeccio-
sas, con un peso de 3.800g y 5 meses de edad se programé
para cirugia correctiva, en la que se hizo anastomosis del
colector con la auricula izquierda, reseccion de la vena ver-
tical aneurismatica y cierre del defecto septal auricular con
parche de pericardio (fig. 3).

Durante el postoperatorio cursé con disfuncion mio-
cardica post-bomba e HTP, por lo que requiri6 soporte
vasoactivo multiple y manejo con oxido nitrico, permi-
tiendo descenso del mismo de manera progresiva pero sin
lograr destete de parametros ventilatorios por persistencia
de edema pulmonar de predominio derecho, motivo por el
cual se solicitd nuevo ecocardiograma que evidencié boca
de anastomosis amplia de 14 mm con ligera turbulencia en
la llegada de la vena pulmonar derecha, auricula izquierda
de tamano pequeiio y buena funcién biventricular, sin signos
de HTP.

Ante dicho hallazgo se hizo cateterismo cardiaco que
mostro6 retardo en el lavado de medio de contraste de la
vena pulmonar inferior derecha sin corresponder a una obs-
truccion critica. En junta multidisciplinaria se concluy6 que

.
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Figura 3  Posicion del stent en vena vertical.

el comportamiento clinico radioldgico de edema venocapi-
lar obedecio al tamano del reservorio auricular izquierdo,
evidentemente hipoplasico, lo que descarté cualquier alter-
nativa hemodinamica y/o quir(rgica y su prondstico se
considero reservado, condicionado al aumento del tamano
de la auricula izquierda. Requirid ajuste de apoyo diuré-
tico y suspension de medicacion vasodilatadora pulmonar;
se programoé para traqueostomia y gastrostomia en aras de
disminuir el consumo metabodlico de oxigeno (VO;), facili-
tar la ganancia ponderal y retirar de manera progresiva del
soporte ventilatorio previa rehabilitacion fisica y diafragma-
tica. Se reporto péptido natriurético atrial en 19.141 pg/ml
con posterior descenso hasta 6.744 pg/ml con el manejo
instaurado. Evolucion6 de manera satisfactoria, logrando
destete de la ventilacion mecanica y egreso de cuidado
intensivo a los 55 dias de estancia. En controles ambulato-
rios posteriores se evidencié desarrollo psicomotor normal
con adecuada calidad de vida.

Discusion

En el drenaje venoso anémalo pulmonar total, la totali-
dad de las venas pulmonares drenan anormalmente fuera
de la auricula izquierda y estan conectadas directamente a
la auricula derecha o mediante un remanente embrionario
de la vena cardinal o del sistema venoso umbilico-vitelino.
Con base en el sitio anatdmico de la conexion, Darling et al.
establecen la siguiente clasificacion:

Tipo 1, defecto supracardiaco (40-50% de los casos).
Tipo 2, defecto cardiaco (18-31% de los casos).

Tipo 3, defecto intracardiaco (13%-24% de los casos).
Tipo 4, defecto mixto (5-10% de los casos)®°.

En la variedad supracardiaca, la confluencia de las cuatro
venas pulmonares drena a la vena cava superior via vena
cava superior izquierda, o a través de una vena vertical que
a su vez lo hace a una innominada (70% de los casos), o con
menor frecuencia la vena vertical drena directamente a la
cava superior. Se ha reportado cierto grado de obstruccion
en la mayoria de los pacientes y usualmente ocurre a lo largo
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de la vena vertical a nivel de la arteria pulmonar izquierda
y el bronquio fuente ipsilateral’’.

Desde el punto de vista fisiopatologico, en la forma obs-
tructiva el flujo sanguineo pulmonar esta disminuido, hecho
que conduce a la presencia de edema pulmonar venocapi-
lar, aunado a la de gasto cardiaco muy comprometido, en
especial si la comunicacion interauricular es de caracter
restrictivo, lo cual clinicamente se manifiesta a los pocos
dias o semanas después del nacimiento con la presencia de
distrés respiratorio, cianosis, colapso cardiovascular y tras-
tornos acido base multiples’®. La cirugia correctiva es el
estandar de oro en el manejo de estos pacientes, puesto
que es una de las cardiopatias que constituye una verdadera
urgencia quirurgica; sin embargo cuando esta se considera
de alto riesgo, como en el caso clinico previamente descrito,
la implantacion endovascular paliativa de un stent en la vena
vertical como lo demuestran los pocos estudios reportados
por Lim y Kobayashi en prematuros menores de 1.700 kg con
diametros del vaso entre 1,3 y 2,5mm, es una opcion que
debe plantearse® ',

Aunque el procedimiento endovascular fue exitoso en
la paciente en mencion, la evolucion fue torpida debido a la
presencia de sepsis tardia y su condicion de bajo peso, lo
que claramente difirio el tiempo para la programacion de
la correccion definitiva. El tiempo apropiado para la repa-
racion en presencia de drenaje no obstructivo o posterior a
la liberacion de la obstruccion en caso de existir, es aln un
interrogante; sin embargo, numerosos estudios demuestran
que la fisiologia preoperatoria parece afectar las propie-
dades diastolicas tanto de la auricula como del ventriculo
izquierdos después de la reparacion, teniendo en cuenta que
el llenado ventricular solo se hace a través del defecto sep-
tal, condicionando compromiso severo de la distensibilidad
de ambas camaras, que va de la mano con hipodesarrollo de
las mismas®-8, caracteristica observada en el tamafio auri-
cular de la paciente, lo que perpetuaba la necesidad de
soporte ventilatorio mecanico secundario a edema venoca-
pilar.

La reoclusion del stent es una de las complicaciones des-
critas en la literatura y aunque el mecanismo de este evento
no esta claro, la activacion de una cascada de factores de
crecimiento endotelial y citoquinas proinflamatorias poste-
rior a la implantacion de dispositivos intravasculares, parece
estar involucrada en la fisiopatologia de la obstruccion'?.
Sands et al. trataron re-estenosis postoperatoria en drenaje
venoso anomalo pulmonar total con esteroides como terapia
antiinflamatoria, logrando prevenir re-obstruccion en dos de
tres pacientes; no obstante, faltan estudios controlados que
apoyen dichos hallazgos'>.

Otra de las dificultades del caso descrito fue la presen-
cia de ligera turbulencia en la llegada de la vena pulmonar
derecha encontrada en el cateterismo postquirdrgico. La
complicacion postoperatoria de mayor relevancia en estos
pacientes es el desarrollo de obstruccion venosa pulmonar,
cuya frecuencia varia del 2,4%-13,6%. Si esta ocurre en el
postoperatorio inmediato, usualmente indica un problema
técnico con la reparacion original, como torsion o kinking de
la anastomosis, que ameritan intervencion urgente. De otro
lado, la obstruccion venosa pulmonar tardia es la complica-
cion mas frecuente a largo plazo, es de naturaleza variable,
y puede desarrollarse estenosis en el sitio de la anastomo-
sis 0 secundaria a engrosamiento endocardico del ostium

venoso pulmonar que trae como resultado esclerosis venosa
difusa con hiperplasia de la intima®. Finalmente, en algu-
nos pacientes con obstruccion recurrente, un lecho venoso
pulmonar engrosado o de tamafo reducido, asi como un
incremento en los depdsitos de elastina y colageno como lo
demostré Haworth en estudios postmorten, se han sugerido
como factores de riesgo y pobre prondstico’'4.

El rango de mortalidad varia entre el 4,9 y 15,9%,
considerandose como factores de mal prondstico conexion
infracardiaca, pobre estado preoperatorio, acidosis per-
sistente, hipoxemia severa, obstruccion venosa pulmonar,
retardo en la correccion, comunicacion interauricular res-
trictiva, hipertension pulmonar y tamano pequeio de las
cavidades izquierdas. La re-intervencion por obstruccion
venosa pulmonar se presenta en el 9 al 11% de los casos, con
una mortalidad de 30 a 45%, en tanto que la intervencion
endovascular no ofrece soluciones definitivas®'°.

La mejoria en el pronodstico a corto y largo plazo se ha
atribuido a una intervencion pre y postoperatoria agresiva y
temprana, con especial énfasis en la prevencion de las crisis
de hipertension pulmonar al igual que en el perfecciona-
miento de las técnicas quirdrgicas.

Conclusiones

El diagndstico ecocardiografico oportuno del drenaje venoso
anoémalo pulmonar total obstructivo, combinado con una
estabilizacion cardiovascular adecuada, que puede incluir
la implantacion endovascular de un stent como puente
a la correccion quirdrgica a corto plazo, un cuidadoso
manejo postoperatorio encaminado a prevenir las crisis de
hipertension pulmonar, sin olvidar el compromiso de la dis-
tensibilidad de las cavidades izquierdas y un proceso juicioso
de rehabilitacion que incluya medidas tendientes a disminuir
el gasto energético para favorecer el proceso de recupe-
racion miocardica, pueden mejorar el pronéstico de estos
pacientes.

Financiacion
Ninguna.
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Ninguno.
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