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Estenosis congénita de venas pulmonares y malformacion
vascular broncopulmonar

Congenital pulmonary vein stenosis and bronchopulmonary vascular malformation
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Resumen

El objetivo es mostrar el diagndstico y la evolucion de una paciente con estenosis de venas pulmonares y secuestro pulmo-
nar. Se trata de una nifia de 1 afio de edad, con bronconeumonias de repeticion, acrocianosis, 2R intenso, cardiomegalia,
hipertension venocapilar pulmonar, con diagndstico clinico de comunicacion interauricular. El ecocardiograma mostro este-
nosis de venas pulmonares izquierdas. El cateterismo cardiaco detecto fistulas arteriovenosas en la region apical del pulmdn
derecho. La imagen de resonancia magnética y la angiografia mostraron un vaso arterial aberrante paralelo a la aorta abdo-
minal y con flujo dirigido al I6bulo pulmonar derecho. La angiotomografia reportd confluencia de las venas pulmonares del
lado derecho. Se realizé lobectomia derecha. La paciente fallecié en el posoperatorio debido a una hemorragia masiva
pulmonar. Esta paciente es la primera descrita en la literatura con estenosis de venas pulmonares congénita asociada a
secuestro pulmonar. La ecocardiografia es el estudio diagndstico ideal inicial en los pacientes con estenosis congénita de
venas pulmonares.

Palabras clave: Estenosis de venas pulmonares. Cardiopatia congénita. Enfermedad cardiaca pulmonar. Secuestro
pulmonar.

Abstract

The objective is demonstrate the diagnostic process and evolution of a patient with a diagnosis of congenital pulmonary vein
stenosis and broncho-pulmonary vascular malformation. One year old female patient with repeated bronchopneumonia, acro-
cyanosis, split S2, cardiomegaly, pulmonary hypertension, with a clinical diagnosis of atrial septal defect. The echocardiogram
demonstrated left sided vein pulmonary stenosis. The cardiac catheterization demonstrated arterial-venous fistulas apical on
the right lung. Magnetic Resonance image and angiography showed an aberrant arterial vessel parallel to the abdominal
aorta which flow the right pulmonary lobe. The cardiac tomography angiography reported confluence of right-sided pulmonary
veins. A lobectomy is performed. Patient died in post-operative due to massive pulmonary hemorrhaging. This is the first
patient mentioned in written literature with pulmonary vein stenosis associated with pulmonary sequestration, with normal
venous connection. Echocardiography represents the specific standard study ideal for initial diagnostic for patients with pul-
monary vein stenosis.
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Introduccion

La estenosis de venas pulmonares tiene una inciden-
cia poblacional del 0.03%', y puede ser congénita o
adquirida (secundaria a procedimientos con ablacién
por radiofrecuencia, cirugia de las venas pulmonares
andmalas y estados posquirurgicos de Fontan, Mustard
o Senning). Pueden estar involucradas una o varias
venas pulmonares, y presentarse aislada o asociada a
una cardiopatia®®.

La estenosis congénita de venas pulmonares (ECVP)
es una enfermedad cardiaca rara, dificil de diagnosticar
y con frecuencia con alta mortalidad. Lo esperado es
encontrar la estenosis entre la unién de la vena y el
atrio izquierdo, o su asociacién con hipoplasia difusa
de las venas pulmonares, generalmente asociada con
algunas lesiones cardiacas®.

La primera publicacién se realiz en 1951 sobre un
nifo de 8 afios que fallecié como consecuencia de las
complicaciones de la enfermedad”.

Hasta donde sabemos no existe otra publicacion de
algun paciente con ECVP sin conexién anémala de
venas pulmonares y con secuestro pulmonar, por lo
que presentamos nuestra experiencia de una paciente
con esta patologia.

Caso clinico

Nifia nacida a las 30 semanas de edad gestacional
con un peso de 1400 g, cianosis al llanto desde el na-
cimiento, falla a la alimentacion y que ha presentado
bronconeumonias de repeticion.

Al afio de edad, la exploracion fisica revela peso de
6900 g, talla de 77 cm, frecuencia cardiaca de 148 la-
tidos por minuto, frecuencia respiratoria de 70 respira-
ciones por minuto y presién arterial de 87/53 mmHg.
Presenta acrocianosis al llanto. La saturacion de oxige-
no es del 83% al aire ambiente y del 85% con oxigeno.
Aleteo nasal, deformidad toracica anteroposterior, sin
soplos, 2R metalico, pulsos presentes y normales.

La radiografia de térax mostr6 cardiomegalia con
indice cardiotoracico de 0.64 e hilio pulmonar conges-
tivo y lineas B de Kerley.

El electrocardiograma mostrd una frecuencia cardia-
ca de 140 latidos por minuto, eje de A QRS- 150°,
segmento S-T negativo en derivaciones derechas y
crecimiento de cavidades derechas.

En ese momento se diagnosticé comunicacion inte-
rauricular e hipertension arterial pulmonar y a descartar
conexion anémala de venas pulmonares. El tratamiento
inicial  consisti6 en captopril, furosemida vy
espironolactona.
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Figura 1. Ecocardiograma en color bidimensional, en el cual
se observa una turbulencia en color en la vena pulmonar
izquierda y crecimiento de las cavidades derechas.
LA: atrio izquierdo; LV: ventriculo izquierdo; RA: atrio
derecho; RV: ventriculo derecho; PV: vena pulmonar.

El ecocardiograma mostré una comunicacion inte-
rauricular de 10 mm, tipo seno venoso con cortocircui-
to mixto, hipertension arterial pulmonar de 68 mmHg
y estenosis de venas pulmonares izquierdas (por pre-
sentacion la mas frecuente)® demostrada por eco-color
con turbulencia y 25 mmHg de gradiente maximo
(Fig. 1).

El cateterismo cardiaco (que es el estudio referente)®
demostrd la comunicacion interauricular, las cuatro
venas pulmonares conectadas al atrio izquierdo,
estenosis de venas pulmonares izquierdas y fistulas
pulmonares derechas, con presion sanguinea de 100/46
mmHg con media de 64 mmHg (Fig. 2). La resistencia
pulmonar fue de 7 UW y la sistémica de 9.1 UW.

Tanto la angiografia de grandes vasos como la reso-
nancia magnética mostraron la presencia de arteria
aberrante con origen en la aorta abdominal, que irriga
la porcién media del I6bulo inferior derecho; se consi-
derd secuestro pulmonar.

El ultrasonido abdominal mostré un vaso aberrante
con origen en la aorta abdominal por arriba del tronco
celiaco, y fistulas arteriovenosas confirmadas.

La tomografia computarizada mostrd estenosis de
las dos venas pulmonares izquierdas conectadas a la
auricula izquierda, ambas son confluentes de un solo
tronco con estenosis de 1.9 mm de diametro, formacion
de fistulas arteriovenosas originadas de un vaso arte-
rial, ramificaciones de la aorta abdominal que cruzan
el diafragma al lado derecho de la base pulmonar y se
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Figura 2. En el cateterismo cardiaco se observa una fistula
arterial derecha (flecha gruesa) que emerge de la aorta
abdominal hacia la base pulmonar derecha (secuestro)
(flecha fina).

divide en dos pequenas ramas que se anastomosan al
vaso venoso (Fig. 3).

Debido a que se decidid realizar una neumonectomia
por el secuestro pulmonar (se descartd la posibilidad
de colocar un oclusor vascular por cateterismo interven-
cionista para disminuir el flujo del secuestro pulmonar),
se llevd a cabo una toracotomia posterolateral derecha
y se encontré que el Iébulo inferior derecho estaba
adherido a la pleura mediastinal; se realizé6 neumonec-
tomia derecha, ampliacién de la estenosis venosa pul-
monar con ligadura y corte del vaso anémalo.

Ingresé a terapia intensiva, donde presentd hemorra-
gia pleural (170 ml), acidosis respiratoria e hipogluce-
mia, sangrado a través de la canula endotraqueal y
derrame pleural de pulmédn izquierdo. La paciente pre-
sentd insuficiencia respiratoria durante 8 minutos con
bradicardia grave, sin respuesta al tratamiento.

La autopsia reveld multiples malformaciones congé-
nitas: estenosis de venas pulmonares izquierdas y mal-
formacion vascular arteriovenosa en la base del pulmén
derecho, las cuales fueron corregidas quirdrgicamente.
Se informé comunicacioén interauricular de 10 mm, hi-
pertension arterial pulmonar Gl-lIl secundaria a enfer-
medad vascular pulmonar, hemosiderosis pulmonar e
hipertrofia de cavidades derechas.

La causa de la muerte fue una hemorragia masiva
pulmonar y mediastinal posoperatoria, hemotérax

Figura 3. Tomografia computarizada en la que se observan
la dilatacion de las venas pulmonares izquierdas (flecha
gruesa), que son confluentes, y el vaso aberrante (flecha
fina).

derecho, edema pulmonar y cerebral con degeneracién
hipdxico-neuronal.

Discusion

La ECVP es un problema alrededor de los dias 28 a
30 de edad gestacional, en el momento en que ocurre
la separacion embrionaria de las venas pulmonares®.
Las manifestaciones clinicas de esta patologia son
soplo diastélico o continuo, insuficiencia cardiaca de-
recha, bajo peso, dificultad respiratoria, neumonia cré-
nica, hemoptisis, taquipnea, hipertension y edema
pulmonar®29-1,

El diagnostico se establecié con ecocardiografia Do-
ppler-color, que mostrd la ECVP y una importante obs-
truccion por arriba de 16 mmHg.

La velocidad del flujo no debe ser superior a 1.5 m/s
y estudios previos han mostrado, en los ecocardiogra-
mas realizados, una progresion significativa de la obs-
truccion, hipertrofia del ventriculo derecho y aumento
de la presidn sistélica de la arteria pulmonar?2.

La ecocardiografia es un estudio especifico estandar
para el diagndstico inicial de esta patologia, pero con
ciertas limitaciones: localizacion del flujo y alineacién
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Figura 4. El estudio patolégico muestra inflamacion
granulomatosa y proliferacion focal fibrosa de la intima
(Dra. De Ledn-Bojorge, Dpto. Patologia).

con el Doppler a 20° 0 menos (en pacientes con atresia
pulmonar, el flujo sanguineo podria ser menor)3'°.

El cateterismo es el método de referencia para las
caracteristicas de la estenosis, y el intervencionismo
es util en manos expertas, pero se considera una me-
dida paliativa para el trasplante cardiopulmonar®.

La tomografia computarizada con reconstruccion tri-
dimensional es la técnica de imagen complementaria
de las estructuras de la anatomia del sistema vascular,
asi como de las venas pulmonares®. Si entendemos
que es necesario disponer de los datos de la posicion
de las venas pulmonares con respecto al atrio para
determinar el 6ptimo abordaje quirdrgico, las técnicas
de imagen (ecocardiografia transesofagica, tomografia
computarizada, resonancia magnética e imagen perfu-
soria) son esenciales para alcanzar la fineza en el
diagndstico final13,

La ECVP es un proceso patolégico de engrosamiento
muscular, proliferacién-tortuosidad miofibrobléstica de
la neointima y alteracién en la matriz extracelular, au-
mento de factor plaquetario, de factor vascular endote-
lial y de fibroblastos, con activacion de receptores de
la tirosina cinasa e hipertension arterial pulmonar'1s.,

El estudio patoldgico mostrd inflamacion granulomatosa
y proliferacién focal fibrosa de la intima, la cual se descri-
be como una enfermedad intraparenquimatosa®*2 (Fig. 4).
El mecanismo de desarrollo no es bien entendido. Apa-
rentemente, la ECVP es una lesidn progresiva®'%6,

La ECVP se asocia con frecuencia a defectos car-
diacos, como comunicaciones atriales o ventriculares,
persistencia del conducto arterioso y ventriculos unicos

(80-80%)"246717 | a mayoria son de afeccién unilate-
ral’®'°. Nosotros no encontramos casos asociados con
secuestro pulmonar.

La gravedad del caso dependera del numero de ve-
nas pulmonares afectadas, la magnitud de la obstruc-
cién (30-46 mm/m?) y el tipo de lesion (tubular, cons-
triccibn venosa arterial o lesiones mudltiples
hipoplasicas)>2%-21,

Los predictores para reintervencion o incluso de mal
prondstico son diagndstico tardio, antecedente de pre-
maturez con distrés respiratorio, edad menor de 6 me-
ses, peso inferior a 3 kg, hipertension pulmonar, afec-
cion en la presion sistdlica ventricular derecha o
afeccion bilateral de las venas pulmonares, y cardiopa-
tia congénita con cortocircuito de izquierda a
derecha2,11,14,19,22,23_

Nuestra paciente cumplia varios factores de mal pro-
nostico: presencia de secuestro pulmonar asociado a
hipertensién pulmonar, comunicacion interauricular, an-
tecedente de prematurez con peso bajo y diagndstico
al afo de edad.

Los pacientes con estenosis o hipoplasia de venas
pulmonares son de dificil manejo®+62425, Algunas opcio-
nes se basan en el uso de betabloqueadores, digoxina,
anticoagulantes, antiplaquetarios', quimioterapia, oxige-
no suplementario, bosentan para el manejo de la hiper-
tension pulmonar®, angioplastia con balén o colocacién
de stents (un desafio en nifios) con sirolimus (rapamici-
na) para prevenir la estenosis (no son recomendables
cuando las estenosis se localizan en los ostia veno-
s0s)'826, Algunos autores consideran mejor la cirugia
que el cateterismo por tener experiencias previas de
reestenosis con el cateterismo™®. En todo el mundo la
experiencia es limitada para la intervencion percutanea
en nifios'. Se requiere experiencia para las diferentes
técnicas quirtrgicas: endovenectomia o venoplastia con
utilizacion de pericardio o parches de safena, o marsu-
pializacién con pericardio, reparaciéon con parche
(técnica clasica) o sin sutura pericardica (técnica
actual)'+6122528  Nosotros todavia carecemos de
experiencia para considerar algunas de estas técnicas.
Muchos de estos procedimientos son paliativos hasta el
tratamiento final de trasplante de corazén-pulmén'®.

En todos estos pacientes hay una incidencia alta de
reestenosis (50%), debido a la gran proliferacién de la
neointima, 4 a 8 semanas después del tratamien-
t0282917.28 o cual presta la posibilidad a una segunda
intervencion antes de 6 meses, con reoperacion del
40% y mortalidad del 30%%°. Esto hace que el trata-
miento de esta patologia sea dificil y tenga un mal
pronostico®:21,
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Se ha publicado una escala para el prondstico pos-
quirdrgico en cuanto a riesgo de reestenosis y reope-
racion que toma en cuenta el gradiente de obstruccion
de las venas pulmonares, si la enfermedad es unilateral
o bilateral, el aspecto de la lesion difuso o focal (lo mas
grave es atresia u oclusion) y si la técnica quirdrgica
se lleva a cabo con o sin sutura®®.

En cuanto al prondstico, se ha reportado que en los
prematuros la sobrevida a 2 afos es del 43%, en los
ninos menores de 1 afio la mortalidad es de alrededor
del 65% y en los mayores de esa edad es del 17%'C.

La mortalidad global a 7 meses del diagndstico por
insuficiencia cardiaca es del 44%°y a 3 afios es del
49%%. La sobrevida a 5 afios en los grupos de Boston
y Toronto fue del 58% y el 64%, respectivamente??. Con
broncodisplasia pulmonar e hipertension arterial pul-
monar la cirugia es muy riesgosa y quiza se requiere
cateterismo intervencionista previo'®. Nuestra experien-
cia en una serie de pacientes es muy limitada.

Desde la primera cirugia correctiva de ECVP en 1971
hasta la fecha el prondstico sigue siendo pobre.

La neumonectomia esta indicada en casos con he-
moptisis. El trasplante es otra opcién, pero con las
posibles complicaciones conocidas, como inmunosu-
presidn, neoplasias y bronquitis obliterativa'?+.

En nuestra paciente, con diagndstico de comunica-
cion interauricular, habia una sospecha clinica de obs-
truccion del lado izquierdo del corazén debido a los
datos de hipertension venocapilar pulmonar observa-
dos en la radiografia de térax. El ecocardiograma apo-
y6 el diagndstico inicial.

Nosotros consideramos apropiada la correccién qui-
rurgica de la ECVP al mismo tiempo que llevar a cabo
la neumonectomia, aunque desafortunadamente la pa-
ciente fallecid debido a una hemorragia en el sitio de
la incision durante el posoperatorio inmediato.

Conclusiones

La estenosis de venas pulmonares debe ser descar-
tada en todo nifio prematuro con hipertension pulmonar
con o sin cardiopatia congénita, y debe realizarse un
ecocardiograma en manos expertas para confirmar el
diagndstico.

Siempre, ante la sospecha de hipertension venoca-
pilar pulmonar, hay que revisar con ecocardiografia
color y Doppler la luz de las venas pulmonares.

El tratamiento de la estenosis de venas pulmonares
es uno de los mayores desafios entre las enfermeda-
des cardiovasculares. Se requiere experiencia
interinstitucional.
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