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Caso cLiNICco

Recién nacido a término vardn, de peso adecuado
(38 semanas, 2.680 g). Madre, 29 afios, primigesta. Gesta-
cion controlada. Serologias de infeccion connatal: rubéola
inmune; toxoplasma, ldes, virus de la inmunodeficiencia
humana (VIH), hepatitis B: negativos. Exudado vagi-
norrectal para estreptococo del grupo B negativo a las
36 semanas de gestacion. Ecografias prenatales normales.
Resto de antecedentes familiares y personales, sin interés.

Nace tras cesirea urgente por riesgo de pérdida de
bienestar fetal. Presentacion cefalica. Amniorrexis intra-
parto. Liquido ligeramente tenido de meconio. Apgar
9/10, reanimacion superficial. pH de cordon: 7,24-7,28.
Tras el nacimiento comienza con dificultad respiratoria
con quejido, aleteo nasal, tiraje subcostal y polipnea de
80-90 resp./min (Silverman: 4-5), iniciindose oxigenote-
rapia suplementaria indirecta (maximo 40% a las 12 h de
vida). En la exploracion fisica se aprecia un recién nacido
vital, con buen estado general, normocoloreado, y con
buena perfusion periférica. Temperatura: 36,8 °C. Pre-
sion arterial: normal. Auscultacion cardiaca: latido cardia-
co desplazado a la derecha. Soplo pansistolico, dspero
II-11I/VI en mesocardio no irradiado. Pulsos periféricos
palpables simétricamente. Abdomen blando, depresible,
sin masas ni megalias. Resto de exploracion fisica: sin
hallazgos.

Con este cuadro clinico, ante la presencia de dificultad
respiratoria inmediata y desplazamiento del latido hacia
la derecha, se realiza radiografia de torax urgente (fig. 1)
apreciandose una opacificacion en hemitérax derecho,
sin visualizarse claramente la silueta cardiaca, no objeti-
vandose neumotorax. El pulmoén izquierdo parece mos-
trar una hiperinsuflacion compensadora. Se realizan ade-
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mas: hemograma: normal. Gasometria capilar: minima
acidosis respiratoria. Hemocultivo: negativo. Ecografias
abdominal y craneal: normales. Ecocardiografia: situs so-
litus. Dextroposicion con levoipex, comunicacion inter-
auricular amplia con cortocircuito izquierda-derecha, co-
municacion interventricular perimembranosa de 4-5 mm
tapada por tejido accesorio de la valvula tricaspide, duc-
tus arterioso persistente con cortocircuito izquierda-dere-
cha. Cariotipo: masculino normal (46XY).

La evolucion del nifio es favorable en las siguientes ho-
ras, cediendo progresivamente la dificultad respiratoria,
y manteniendo buenas saturaciones sin necesidad de oxi-
geno suplementario a partir del primer dia de vida. Con
este cuadro clinico se realiza tomografia computarizada
(TO) toracica con contraste (figs. 2 y 3) para completar el
estudio.

PREGUNTA
JsCudl es su diagnostico?

DEC. SUPINO

Figura 1. Radiografia
simple de torax: opacifi-
cacion de bemitorax
derecho. Hiperinsufla-
cion compensadora de
M pulmon izquierdo. No
evidencia de aire ecto-
pico.
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Figura 2. 7TC tordcica con contraste.

Figura 3. 1C tordcica con contraste.

DIAGNOSTICO
Sindrome venolobular congénito con pulmoén en herra-
dura.

COMENTARIOS

El término sindrome venolobular congénito (descrito
por primera vez por Chassinat en 1836)! se utiliza para
designar un amplio espectro de alteraciones en el de-
sarrollo pulmonar que pueden aparecer de manera aisla-
da o en combinacion. En su forma completa consiste en
una hipoplasia del pulmén derecho —hay pocos casos
descritos con afectacion izquierda— dextrocardia, drenaje
venoso andémalo pulmonar derecho (parcial o total) a la
vena cava, hipoplasia de la arteria pulmonar derecha, e
irrigacion arterial anomala del 16bulo inferior derecho
desde la aorta tordcica o abdominal?3. Este sindrome tam-
bién se asocia con otras alteraciones anatémicas (bron-
quiales, diafragmaticas, vertebrales), e incluso con alte-
raciones del tracto genitourinario. Histoéricamente ha
recibido otros nombres como sindrome del pulmoén hi-
pogenético, sindrome de la vena cava broncovascular o
sindrome de la cimitarra>. Esta tltima denominacion vie-
ne dada por la forma radiologica que en ocasiones pre-
senta el drenaje venoso anoémalo del pulmon a la vena
cava inferior, a lo largo del borde cardiaco derecho, con
una forma semejante a dicha espada turca, y que muchas
veces es un hallazgo radiologico casual, diagnosticado
generalmente en adultos jovenes.

La presentacion clinica de esta entidad es muy variable,
desde ninos asintomadticos, hasta otros con insuficiencia
cardiaca e hipertension pulmonar grave. Los recién naci-
dos suelen tener sintomas mas graves que los nifios ma-
yores, y es frecuente que presenten malformaciones in-

An Pediatr (Barc). 2007;67(1):89-90

tratordcias o extratoricicas que condicionan el prondsti-
co. Las malformaciones que se asocian mas frecuente-
mente (hasta en un 73 %) suelen ser cardiacas (alteracio-
nes de los tabiques ventriculares, estenosis pulmonar,
coartacion de aorta, etc.)!>. También pueden aparecer
otras alteraciones alin mis raras y excepcionales (quistes
diafragmaticos, pulmon esofigico o gastrico, ausencia de
pericardio). La presencia de un pulmoén en herradura es
una malformacion asociada infrecuente, descrita por pri-
mera vez en 19620, y se manifiesta clisicamente por la
presencia de un istmo de tejido pulmonar que cruza la
linea media por detras del pericardio, conectando los seg-
mentos posterobasales de ambos pulmones’, como asi
ocurria en nuestro paciente.

La presentacion neonatal es rara, y puede ser sospe-
chada de forma antenatal por la presencia en las ecogra-
fias fetales de dextrocardia y estrechamiento de la arteria
pulmonar derecha en ausencia de hernia diafragmatica
congénita®. Sin embargo los diagnosticos prenatales de
esta entidad son excepcionales, probablemente por la
rareza del cuadro y la dificultad en la visualizacion de
los vasos pulmonares aberrantes, debido a su escaso
tamafo y la proximidad al corazon y vasos preverte-
brales?.

La evolucion clinica de nuestro paciente fue favorable
en el periodo neonatal inmediato, manteniéndose asinto-
mdtico, aunque en los primeros meses de vida desarrolld
una hipertension pulmonar significativa que obligd a un
tratamiento médico y cateterismo con embolizacion de
las arterias nutricias del segmento pulmonar aberrante,
permaneciendo posteriormente estable.
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