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Se presenta el caso de un recién nacido con isomerismo
auricular derecho, cardiopatia congénita compleja y co-—
nexién venosa pulmonar andémala total doble asociada
que habia sido diagnosticado fiablemente con ecocardio—
grafia Doppler bidimensional en color. Seguimiento clini-—
co en un neonato tratado con prostaglandina desde las
24 h de vida hasta su deceso postoperatorio. Ia cianosis y
el soplo cardiaco que evoluciond a distrés respiratorio
conforman el marco clinico de un recién nacido vardn sin
antecedentes dbstétricos relevantes. La ecocardiografia de—
mostrd situs indeterminado, hipoplasia severa de ven-—
triculo izquierdo, atresia pulmonar y conducto arterioso
permeable. Las venas pulmonares se reunian en un colec-—
tor posterior a la auricula Unica, del que ascendia una vena
emisaria vertical que conecta con un saco aneurismatico.
De éste emergen dos vasos venosos: uno hacia vena inno-
minada y otro que conectaba con el techo auricular. El a—
teterismo cardiaco confirmé la malformacién y el enfer-—
mo es remitido a cirugia al sexto dia de vida, realizéndose
anastomosis del colector venoso a la auricula unica, im-—
plante de una fistula tipo Blalock-Taussig modificada y el
clerre del conducto arterioso; el enfermo fallecid en la sala
operatoria. La asociacién de malformacién compleja in-—
tracardiaca y conexidn venosa pulmonar andmala total
obstructiva en el contexto de heterotaxia visceroauricular
derecha es letal y pocos son los supervivientes con ciru-—
gla correctora neonatal. La ecocardiografia Doppler en
color es fiable para el diagnéstico y supone una guia in-
dispensable para dirigir el estudio angiografico.
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DOUBLE TOTAL ANOMALOUS PULMONARY
VENOUS CONNECTION

W e present a newborn infant with right atrial isome-—
rism, complex congenital heart malformation and anoma-—

Correspondencia: Dr. M. Cazzanica.

lous pulmonary venous connection, reliably diagnosed
by 2-D Doppler color echocardiography. The infant had
no significant dostetric antecedents. The neonatal clinical
picture included cyanosis, heart murmur and respiratory
distress. The infant was treated with prostaglandin fro m
the age of 24 hours until his death after surgery. The 2-b
echo Doppler color flow mapping showed findings that
suggested right atrial isomerism, severe left ventricular hy-—
poplasia, pulmonary atresia and ductus arteriosus. The
pulmonary veins flowed together to a posterior cardiac
chamber from which an emissary vertical venous vessel
connected with a left superior aneurysmal sack. Two ve-—
nous channels emerged from this sack: one connecting to
the innominate vein and the other to the atrium. The mal-
formations were confirmed by cardiac catheterization. On
the sixth day of life, the patient underwent anastomosis
between the posterior venous chamber with the atrium, a
modified Blalock-Taussig shunt implant, and ductus clo-
sure but died during surgery. The association between
complex cardiac anomalies and uncommon obstructive
total anomalous pulmonary venous connection in the con-
text of right atrial isomerism is lethal and few neonates
survive surgical repair.Tw o-dimensional echo color flow
Doppler is a reliable diagnostic technique and an indis-—
pensable guide in angiography.

Key words:
Total anomalous pulmonary venous connection. Right
atrial isomerism.

INTRODUCCION

El isarerismo auricular derecho se asocia a melformacio—
rnes cardiacas carplejas y con no poca frecuencia se con—
bina una dostruccién al flujo anterdgrado pulmonar con
una conexién venosa pulmonar andmala total (CVPAT).SL
la dostruccién pulmonar es critica o total, la CPAT es de
dificil ddagndstico hasta el punto en que sdlo una buena
permeabilidad ductal inducida por la prostaglandina E
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(PGE) es capaz de desermascarar tal anamalia. Bajo estas
condiciones, la morbimortalidad tanto clinica camw qui-—
nrgica es en extremo elevada, lo es aun mas cuando la
CVPAT es dostructival™.

Fl motivo de este informe es presentar el caso de un re—
cién nacido con isarerismo auricular, melformacién in-—
tracardaca aarpleja, circulacidén pulmonar dependiente
del conducto arterioso y CVPAT dostructiva atipica que
fue fiablemente diagnosticada con ecocardiografia Dop-—
pler bidimensional en color y ratificada mediante las do—
servaciones angiograficas y quirGrdgicas.

OBSERVACION CLINICA

Recién nacido vardn de 24 h ce vida, nacido a término
con peso normal, hijo de madre joven primigesta sin an—
tecadentes dostétricos de interés, que ingresd en el Ser—
vicio de Cardiologia Pedidtrica del Hospital Ramdn y Ca—
jal por presentar cianosis, hipotonia y soplo cardiaco.
Presentaba un aceptable estado general, con cianosis mo—
derada y saturacidn transcutdnea de 95 % con fraccidn
inspiratoria de oxigeno (FiO, al 100 %. Se palpd un im-
pulso precordial derecho manifiesto, con pulsos periféri -
aos presentes; el segundo ruido se auscultd camo tnico y
se gorecid un suave soplo sistélico corto en borde ester—
nal izaquierdo. Inmediatamente después de realizado el
primero de los ecocardiogramas, se comenzd una per fu-—
sidén con PGE,; los datos ce laboratorio no fueron rele—
vartes.

Fl eledrocardiograma (ECG) mostrd ritmo sinusal con
aecimiento de camaras derechas, mientras que en la ra-—
diografia de térax se doservd una silueta cardiaca grande
en mesocardia, ligera congestidén pulmonar y un higado
que se agorecié aao cantral. Al tercer dia de vida gpare—
cid un distrés respiratorio progresivo consecuencia de
un definido incremento de la congestidn pulmonar radio—
1égica quee doligd a la asistencia respiratoria mecinica; al
quinto dia se realizd cateterisnmo cardiam v al sexto dia el
enfermo se envid a cirugia.

La exploracién ecocardiografica demostrd una yuxta-—
posicidén aortocava con mesocardia y punta izouierda. la
conexidn auriculoventricular se aprecié cano biventricu-—
lar con vdlvula canin y la salida era Unica por atresia
pulmonar (valvular y troncal) . En el segrento auricular se
observd un cdmara Unica, destacando sélo un reducido
ramanente central de tejido endocdrdico. 1a vena cava in-—
ferior entraoa medial en la auricula, mientras que la su-—
rerior y derecha lo hacia normalmente. En el segmento
ventricular se visualizd ua severa hipoolasia ventricular
izquierda con un ventriculo derecho hipertrédfico y dila-—
tado de donde emergia una aorta también dilatada. El
& o adrtico situad a la izquierda era normal, y se con-—
frmd la presencia de un conducto arterioso permeable
cawyo flujo doservado en color se dirigia a amboas arterias
pulmonares (confluentes y con un calibre ce 4 mm) . En
la porcién posterior del corazdn, rercauriadar, se doser—
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vé un colector venoso al que accedian las venas pulmo—
rares, desce su extramo superior izquierdo emergia una
vena emisaria (segrento inferior de la vena emisaria su-—
perior, o vena vertical, o vena cava superior izquierda)

que luego de un trayecto ascendente conectaba con un
sdculo aneurismatico del que a su vez emergian dos es—
tructuras venosas. Una pequefia (segrento superior de la
vera anisaria sueerior), estrecha y tortuosa conectada a
la vena innaminada, y otra dilatada que conectaba cen-
tralmente con el techo auricular (vena emisaria central) .

Desde una ventana paraesterral izquierda alta y median—
te técnica Dogpler con mapeo en color se determinaron
ladireccidn, el tipo y el recorrido del flujo sanguineo
venoso pulmonar: las venas pulmonares se vaciaban en
el mlector reroariadar y, desce alli, la circulacidn as—
cendia para entrar en el saco aneurismético (codificacidn
en ro’jo) . Desce esta estructura, el flujo sanguineo utiliza—
ba dos salidas, una hacia la vena innominada con turbu-—
lencia leve y gradiente derivado de 6 mmHg, y otra diri-
gida hacia abajo (interpretada como seno coronario
atipico) cuyo flujo ligeramente acelerado (gradiente de
4 g, entraba en posicidén medial en el techo auricu-
lar (fos. 1y 2.

El estudio hemodindmico-angiografico fue dirigido
para amalizar y confirmar la anatomia venosa pulmonar.
Ambos gradientes deducidos de la velocidad Doppler
fler on ratificados en las dos estructuras referidas y no fue
posible avordar la porcidn inferior ce la vera vertical iz-—
quierda. Mediante aortografia oclusiva en aorta descen-—
dente, el contraste cpacificd el conducto y las arterias
pulmonares, iguales y simétricas; el retorno venoso al -
canzd el colector rerocauricular, y desde alli la sustancia
opaca, progresivamente menos contrastada, se dirigid
hasta el saco aneurisrético posterior, sugeerior e izquier—
do. Se sondd selectivamente esta estructura con facilicad
desce la vena cava inferior, ya que la entradh medial de
este vaso estaa “en linea” con la vera amisaria central,
donde se realizd angiografia manual que confirmd la sali-—
da e las dos vias circulatorias tal caw se doservaron e
interpretaron en la ecocardiografia (fig. 3.

Bajo circulacién extracorpdrea se procedid primero a
implantar una fistula derecha tipo Blalock-Taussig modi—
ficada con Goretex de 4 mm cerrando el conducto arte-—
rioso, posteriormente se realizd la anastarosis entreel
colector reroauriailar v 1a cara posterior ce la auricula,
ligdndose a su vez la vena emisaria central (seno coro-—
rario atipico) y la vema emisaria sucerior. El enfermo no
e recyeerd ke la circulacién extracorpdrea y fallecid en
la sala operatoria; si bien no se autorizd estudio necrdp—
sico, la observacién cuidadosa del campo operatorio
anfirmd el isomerismo auricular con ambos apéndices
ariailares igmles, la presencia ce tres venas pulmona-—
res a cada lado entrando en el colector rerocauricular, h
trildadlacién pulmonar bilateral y las anormales conexio—
nes venosas.
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. Camposicidén fotografica del ecocardiograma
Doppler en color. Arrika a la izquierda se vi-—
sualiza el colector venoso rar oauricular (CV)
vy la cdmara auricular Unica (AU) con un re-—
manente central de endocardio auricular; a la
derecha se doserva la conexidn de un vaso ve—
noso ascendente (vena vertical, vena cava su-—
perior izquierda o porcidn inferior ce la vera
emisaria superior; flecha) con el saco aneuris-—
mitico (). Abajo, se expone el patrdn Doppler
venoso turbulento detectado en la vena peque-—
fla que saliendo del SA alcanza la vena inno-—
minada (asterisco).

DiscusION

Ia anamlia total el retarno venoso pulmonar se defi-—
ne caro aquella condicidn en la que todas las venas pul —
monares no se conectan aon la auricula izquierds, tal de—
fecto puede reconocerse en presencia de localizacidn
viseer cauricular normal o indeterminada (heterctaxda vis—
ceral) . Se han descrito diversas clasificaciones focalizando
la atencidn en el sitio ce la coexidn, en la presencia de
dostruccién o longitud del canal venoso que vehiculiza el
flujo de las venas pulmonares, o en un carbinada inter-—
retacidén anatomoembrioldgica. En cualquier caso, se
considera como anomalia simple si todas las venas co-—
nectan con una sola estructura (cardiaca o venosa sisté—
mica); o mixta, si se conectan de forma separada con es—
tructuras diferentes. AlGn mds, son posibles aundque
Infrecuentes, conexiones dables (todas las venas conec—
tan de forma simultdnea con dos diferentes estructuras)
o atipicas (las venas conectan mediante canales separa-—
dos con un mismo segmento reoceptor) 410,

Figura 2. Composicién ecocardiografica que damuestra la
salida e la vera emisaria central (seno corona-—
rio atipico) desce el saco areurisvético bidimen—
siomal y color (arrils, flechas finas) . En modo-M
(dajo) == ratifica el patrdn e flujo fasico o an—
tinuo en cada una ce las estructuras “cortadas”
(linea truncada arriba deredm) . Po: aorta; VEC:
vena emisaria central; SA: saco aneuriSméatico;
CV : colector venoso rer oauricular.

Atendiendo a tales consideraciones, este caso puede
encuadrarse en la denominada conexidén doble. Desde el
saco aneurismitico que acoge la vena emisaria superior
izquierdy, la circulacién venosa pulmonar elige de forma
simultdnea dos caminos en cuanto a la resistencia que
cada uno le cpone: hacia la vena innominada a través de
un vaso pequefio en el que se aprecid dostruccidn leve, y
hacia el techo auricular a través de un vaso grance en el
que no se detectd resistencia significativa al flujo sangui —
neo. la interpretacién de esta peculiar anatamia puede
entencerse facilmente si se tienen en cuenta dos aspectos
enbriolégicos: a) ladrculacién pulmonar sélo se dirige
hacia el denominado sistema venoso comin cardinel iz-—
quierdo, y b este sistama cannica de forma simulténea
y durante un corto periodo de la embriogénesis lo que
serdn luego el seno coronario y la vena innaminada’.

1a ecocardiografia bidimensional es un excelente ins—
trurento diagndstico del CVPAT, su fidoilided y defini —
cidén aurentan considerablemente por el “efecto delator”
del mapeo Doppler en color, conospto gelicable en este
caso. Fn nuestra experiencia, el cateterismo cardiaco no
es necesario en el diagnéstico de CVPAT simple en pre-—
sencia viscer cauricular normal; si se ansidera il la in-
formacién que pueda proveer cuando el CVPAT es mixto,
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Figura 3. Camposicién fotogra—
fica que ilustra la anataria ve—
nosa pulmonar (A), e imdgenes
aorr espondientes al estudio an—
giagréfico. Ia redrculacién pul -
monar postaortografia oclusiva
(opacificacidn a través del con—
ducto arterioso) permite ver las
venas pulmonaresreunidas en
el oolector venoso rer oauricu-—
lar y la porcidn inferior ce la
vena emisaria sucerior (VESpi).

El tefiido selectivo cel saco aneu—
rismdtico (C y D, anter gooste-—
ror vy lateral, respectivamente)

ror su parte, resalta las dos sa—
lidas simulténeas: una que se
dirige (psVEC) a la vena inno-
minada (VIn), y la otra a la au—
ricula tnica AU).

ddole o atipico, o cuando se asocia a heteroctaxia y dos—
truccidén pulmonar critica, condiciones en las que la
anaralia venosa suele ser carpleja. Sin embargo, en no
pocas ocasiones (sdore todo cuando existe resistencia cir—
aulatoria por estenosis), la cpacificacidn del material de
contraste radiolégico se atentia de manera progresiva du-—
rante su recorrido por los diferentes canales venosos, 1o
qe difiailta la interpretacién de las imégenes y dolica a
carbinar los hallazgos ecografico y angiochemodindmicos
para un diagnéstico definitivo™ 4,

1o que no es posible dilucidar en nuestro caso es el ord -
gen e la formacidn aneurismitica, puede ser consecuen—
cla de una dostruccidn venosa en la vena vertical afluen—
te f@re); en el vaso arergente pequefio que conecta con
la vena innaminada (post), o en ambos niveles. Si bien
no fue posible el sondaje el afluente vertical, a favor de
aquella posibilidad se sitta la progresiva aparicién
de congestién pulmonar radiolégica; por el contrario, la
turbulencia Doppler detectada en la vena emergente y

ANALES ESPAROLES DE PEDIATRIA. VOL. 54, N.° 4, 2001

su pequefio tamafio argurentan la existencia primaria
e estenosis a su nivel. Ia ligera turbulencia doservada en
la salida cel saco aneurismético hacia el seno coronario
atipiao se interpretd como dependiente del volumen cir-
culatorio y no caro dostruccidén.

Ia cirugia correctora del CVPAT simple con siis nor—
mal en el periodo neonatal ofrece buenos resultados ope—
ratorics, si bien el éito estd relacionado con la localiza-—
cidn y tipo del defecto, entre ctros factores. Cuando en
el primer mes de vida es indispensable esta intervencién
asociada a una paliacién adicional en el mismo acto oee-—
ratorio, ya fistula sistémico pulmonar o cerclaje segmn sea
recesario, el resultado satisfactorio no sucera el 2030 %,
dato esencialmente cierto en el contexto de isarerismo
arianar®%,

Ratificamos en este informe el impacto diagnéstico de
la ecocardiografia Doppler bidimensional en color en el
CVPAT asociado a cardicpatia conpledja y siis anornel,
camo también su importancia como soporte anatomofun-—



Conexién venosa pulmonar anémala total doble

cional para evitar un prolongado estudio hemodindmi -
co-angiografico y dirigir la secuencia de esta exploracidn
en un recién nacido criticamente enfermo.
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