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En el corazén estructuralmente normal, las venas pulmonares drenan la sangre oxigenada de
los pulmones a la auricula izquierda. En el drenaje venoso pulmonar anémalo total (total anomalous
pulmonary venous connection, TAPVC), las venas pulmonares no conectan directamente con la auricu-
la izquierda. En cambio, las venas pulmonares drenan por encima del corazon (supracardiacas), por
debajo del corazoén (infracardiacas) o hacia el seno coronario o la auricula derecha (cardiacas). Las ve-
nas pulmonares también pueden presentar diversos grados de obstruccién debido a la longitud de los
canales venosos o los sinusoides hepaticos, lo que provoca hipertension pulmonar. El TAPVC repre-
senta el 1 % de todas las cardiopatias congénitas. El tipo infracardiaco tiene una mayor proporcion
entre hombres que en mujeres (4:1).

Tipos:

e Supracardiaco: las venas pulmonares drenan a la vena cava superior (superior vena cava, SVC)
derecha a través de la vena vertical izquierda y la vena innominada izquierda. Este tipo representa
el 50 % de TAPVC.

e _Infracardiaco: el drenaje venoso pulmonar comun drena en la vena porta, el conducto venoso, la
vena hepatica o la vena cava inferior (inferior vena cava, IVC). Este tipo representa el 20 % de
TAPVC.

e _Cardiaco: el seno venoso pulmonar comun drena en la auricula derecha a través de cuatro abertu-
ras separadas o puede drenar en el seno coronario. Este tipo representa el 20 % de TAPVC.

e _Mixto: el 10 % de los pacientes con TAPVC presentan una combinacién de supracardiaco, infracar-
diaco, o cardiaco.

Examen fisico/Sintomas:
Con obstruccién venosa pulmonar, los pacientes pueden manifestar los siguientes sintomas:
o Cianosis marcada (coloracion azulada) y dificultad respiratoria en el periodo neonatal.
o Retraso del desarrollo (failure to thrive, FTT).
o Tipo infracardiaco: empeoramiento de los sintomas con la alimentacién debido a la compre-
sion de la vena pulmonar comun por la comida al esé6fago.
e Unico segundo ruido cardiaco (S2) fuerte con ritmo de galope comun.
e Por lo general no hay soplos.
o Crepitaciones pulmonares y hepatomegalia (agrandamiento del higado).
Sin obstruccién venosa pulmonar, los pacientes pueden manifestar los siguientes sintomas:
e Crecimiento lento e infecciones respiratorias frecuentes en la infancia.
¢ Cianosis leve de nacimiento.
e Insuficiencia cardiaca congestiva (congestive heart failure, CHF): taquipnea (respiracion rapida),
disnea (dificultad para respirar), taquicardia (frecuencia cardiaca rapida) y hepatomegalia.
e Hay abombamiento de la regién precordial e impulso ventricular derecho hiperactivo.
e Segundo sonido cardiaco (S2) fijo y dividido. Soplo sistélico de eyeccion de grado 2-3/6 que
se escucha mejor en el borde esternal superior izquierdo. Debido al aumento del flujo a través de
la valvula tricuspide, se escucha un soplo diastélico medio en el borde esternal inferior izquierdo.

Pruebas diagnésticas:

e Radiografia de térax: con obstrucciéon venosa pulmonar, el corazén aparece de tamafio normal o
levemente agrandado. Hay edema pulmonar, lo que se puede confundir con neumonia. Sin obs-
truccion venosa pulmonar, hay un aumento en las marcas vasculares pulmonares con cardiome-
galia moderada a grave (agrandamiento del corazén) debido a la dilatacion auricular y ventricular
derecha.

o Electrocardiograma: hay hipertrofia ventricular derecha (right ventricular hypertrophy, RVH) con o
sin obstruccion venosa pulmonar.

e _Ecocardiograma: prueba diagnostica. Entre las caracteristicas comunes se incluyen la RVH con
un ventriculo izquierdo (left ventricle, LV) comprimido, comunicacién interauricular (agujero oval
persistente o ASD secundum) con derivacion de derecha a izquierda y aumento de la velocidad
del flujo en la arteria pulmonar.
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e _Angiografia por tomografia computarizada (Computed Tomography Angiogram, CTA): se usa
para confirmar la ubicacién de cada drenaje venoso pulmonar.

Atencién médica y tratamiento:

e Diuréticos (Lasix) antes y después de la reparacion quirdrgica para controlar el exceso de liquido
en los pulmones.

¢ Intubacién y ventilacion mecanica en lactantes con edema pulmonar grave.

e La prostaglandina E (prostaglandin E, PGE) se administra antes de la cirugia para mantener el
conducto arterioso persistente para lactantes con hipertensién pulmonar hasta el momento de la
reparacion quirurgica.

e Lareparacién quirlrgica es necesaria para la supervivencia. Para lactantes con retorno venoso
pulmonar obstruido, la cirugia debe realizarse poco después del diagndstico en el periodo neona-
tal.

e Se recomienda un seguimiento cardiolégico de por vida cada 6 a 12 meses para evaluar la pre-
sencia de arritmias auriculares u obstruccion de las venas pulmonares.

Resultados a largo plazo:

o Enraras ocasiones, pueden aparecer arritmias auriculares que requieran medicamentos o un marca-
pasos.

e EI5 % al 10 % de los pacientes desarrollan obstruccion/estenosis de la vena pulmonar 6 a
12 meses después de la reparacion.

¢ No hay restriccién de la actividad si las venas pulmonares permanecen sin obstruccion luego de la re-
paracion quirdrgica.

e Sin reparacion quirdrgica, 2/3 de los lactantes sin obstruccion pulmonar mueren antes de los
12 meses de edad. Los lactantes con TAPVC infracardiaco rara vez sobreviven hasta los
2 meses de edad sin cirugia.

e Elcrecimiento y el desarrollo esperados son normales en ausencia de otras cardiopatias congéni-
tas o comorbilidades.
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