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Se describe el caso de un paciente masculinoe de 70 afios de edad, con hipertension arierial pulmonar
importanic, en quien imcialinente se pensé en corazin pulmonar crontco por neumopatia obstructiva.
Los datos clinicos consistieron en cianosis moderada y disnea de medianos esfuerzos, levantamiento para-
esternal derecho y reforzamiento y desdoblamiento del segundo rutdo en el foco pulmonar, El electro-
cardiograma revelaba importanie crecimiento auricular y ventricular devechos por sobrecarga sistdlica;
la telerradiografia de tirax mosird cavdiomegalia moderada, con datos de hiperflujo pulmonar y abom-
bamiento tmporiante de la arteria pulmonar.

Fl diagnostico se comprobd en forma definiliva mediante cateterismo cardiaco, ya que el angiograma
pubmonar mostrd drenaje venose pulmonar anomalo en la fase de retorno, del bbulo superior del pul-
mon izquierdo a la auricula derecha, al través de lo vena innominada. El septum interauricular se en-
conird intacto. El caso actual es el de mayor edad conocido con esta entidad.
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malformacién congénita rara, que representa apro-
ximadamente uno por ciento de las cardiopatias
congénitas.!-* Se asocia a una alta mortalidad
cuando es de la variedad total, en la cual 80 por
ciento de los pacientes fallece en el primer afio de
edad; por tal motivo, rara vez se¢ le encuentra en
la edad adulta. En cambio, el drenaje venoso pul-
monar andémalo parcial, asociado o no a comuni-
cacion interauricular, tiene un curso mas benigno
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y en ocasiones se le encuentra en la edad adulta,
especialmente asoclado a defecto septal auwricu-
lar 8-id

El drenaje venoso pulmonar anémalo parcial es
un defecto congénito caracterizado por la cone-
xi6n de alguna(s) de las venas pulmonares 2 la cir-
culacién venosa sistémica. La o las venas pulmo-
nares andmalas pueden regresar a la auricula de-
recha, al seno coronario, a la vena cava o a sus
tributarias. Esta anomalia usualmente estd asocia-
da a defecto del tabique interauricular y es dos
veces mds frecuente en el pulmdn derecho que en
el izquierdo. Sin otras malformaciones congénitas
asociadas, se la encuentra en 0.4 a 0.7 por ciento
de las autopsias de rutina; y su identificacién cli-
nica es rara.0-i4

Caso clinico

Varén de 70 afios de edad, visto por primera vez en
junio de 1980, sin antecedentes lamiliares de cardiopa-
tia. Fumaba desde la edad de quince afios, actualmen.
te a razon de quince cigarrillos al dia. Habfa sido co-
lecistectomizado a los 65 afios, sin sufrir complicacio-
nes. Inicid su sintomatologia cinco afios antes de su
admisién, con disnea de esfuerzo y aumento de ciano-
sis perioval y subungueal, que ya venia presentando
en forma discreia desde la edad adulta. Era capaz de
caminar dos a tres cuadras a paso normal; no presen-
taba ortopnea. Padecla dos o tres episodios de “bron-
quitis” al afio, de cuatro a seis semanas de duracion.
Al interrogatorio intencionado, el paciente no referia
haber mostrado cianosis a edad temprana. Durante su
infancia y juventud gozé de capacidad de esfuerzo ner-
mal.

A la exploracién fisica se encontrd paciente mascu-
lino, de edad aparente igual a la cronolégica, con buen
estado de nutricidn, con moderada cianosis perioral
vy de tegumentos; consciente y orientado. La ten-
sion arterial era de 16 y 10,6 kPa (120/80 mmHg),
Las revoluciones cardiacas eran ritmicas, con segundo
ruido palpable, desdoblado fijo y reforzado importan-
temente en el foco pulmonar; habia levantamiento pa-
raesternal derecho. Wo se¢ encontraron fendmenos so-
plantes. La auscultacion pulmonar revelé estertores
gruesos modificados por la tos. Habia insuliciencia ve-
nosa ligera en ambos miembros inferiores. No se en-
contré hipocratismo digital.

El clectrocardiograma mostrd crecimiento auricular
derecho ¢ importante crecimiento ventricular derecho
por sobrecarga sistdlica {figura 1). La telerradiogralia de
térax revelé cardiomegalia moderada con corecimiento
de cavidades derechas, abombamiento de la arteria pul-
maonar € hilios de tipo arteriovenoso, con {lujo pulmo-
nar importante y datos de hipertensién arterial pul-
monar grave (figura 2).

La tasa de hemoglobina era de 190 g/1. El gamma-
grama pulmonar perfusorio mostré un pequefio defecto
de captacién en cufia en el pulmén derecho. Dado que
los datos clinicos eran congruentes con grave hiper-
tensién arterial pulmonar, no explicada del todo por
el diagnéstico de enfermedad pulmonar obstructiva
crénica y pequefia embolia pulmonar, se pregramé para
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Fig. 1. Trazo electrocardiogréfico del pociente, que
muestra crecimiento avricular dereche, creci-
miento ventricular derecho por sobrecarga sis-
tolica, con importante desviacion del eje a ia
derecha, oproximadamente a <125 grados,
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Fig. 2. Telerradiografia de térax, en lo que se hace
evidente la cardiomegolia moderada, arteria
pulmonar abombada, hilios de fipo arterioveno-
so con datos sugestives de enfermedad vascu-
lar pulmonar. En el perfil derecho es posible
observar e| importante crecimiento auricular de-
recho.
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Fig- 4. Arteriografia pulmonar en fase de retorno, que
muesfra claramente, por arriba de las ramas de
la arteria pulmonar, el drencje de la vena pul-
monar superior izquierda hacio la vena innomi-
nada y de ésta a la vena cava superior y a la
auricula derecha.

CARDIOPATTA CONGENTTA EN EDAD AVANZADA

Fig. 3. Angiografia pulmonar en sy fase inicial, que
muestra gran dilatacién de la arteria puimonar
y de sus ramas, con imagen de amputacion

distal de fas mismas, lo que sugiere enfermadad
vascular pulmonar.

cateterisma cardineo, con la sospecha olinica de conu-
nicacidn interavricular con hipertension  arterial pul-
monar. El estudio demostrs presion en el tronco de
L arteria pulmonir de 6.3 kPa (48 mmHg) ;* presion
en cufia de 159 kPa (12 mmbg); saturacion arterial
de oxigeno. B por ciento, y aumento de in saturacion
venosi e oxigeno de LA volimenes en la vena cava
superior ¥ oauriculs derecha, que wraducian contanmina-
cion por sungre arteriadisada a dichos niveles. Eloan-
glogram pulmonar, en la lase de retorno, mostrd dre-
nieje venose pulmonar andmalo parcial del obule su-
perion del pulman izgnierdo a la vena cava superior v
a diauricwla derecha (liguras 3 y 43, al wavés de la vena
Lntiomina No Tue posible demostrar comunicacion
interaoricular, va sea pasando a0 la auricula zquierda
al traves de un defecto, i por paso del medio de
contraste de Ta auricula iapiierda o la derecha en la
fase de retorne del angiograma pulmonar.

Se concluyd en que ¢l paciente era portador de
un drenaje venoso pulmonar anomilo parcial del
[dbulo superior del pulindn izquierdo a la vena
cauvie superior, con tabigue interauricular intacto
v oentermedad vascular pulmonar obstructiva sc-
cunclaria o lo anterior. Debido @ su avanzada edael
¥ isu preciario estado hemodinhiiico, (ue consi-
derado Tuera de s posihilidacdes de Ta cirngia car-
diaca, Actimalmente se halla hajo tratarmento me-
dico, en Ta consulta extern,

Comentarios

Ia cvolacion natwral de la mavorly de las cardu-
pitins congénitas explica QuUC muy pocos pacicnies
sobrevivan o la primera infancia =% Ocasional-
menie, sin embargo, algunos pacientes con  esta
cardiopatin congénita si alcansan la edad adul-
tw.” 17 Su reconocimiento es nnportante ¥a que
muchas, st no os que la mvor parte, de estas car-
diopatias son susceptibles e correceion quirdryi-
i La frecuencia de esta malformacion en una
serie de 67 pacientes mayores de 20 aftos [ue de 3
porv ciento, lo que habla clarouente de su ravera s

En las diterences series publicadas hasia el mo-
mento, 1o existe nipgun ciso rmayor de G arftos,
Entre Tus mas sigmilicativas destacan ia de Alpert,?
con Irece casos, cuyas edades estaban comprendi-
das entre 1 ¥ 53 anios; la de Saudonke,'0 de cinco
casos, con edades entre uno v 85 afos; la de Mas-
carenhas," con seis casos de 18 2 54 anoy; la de
El-Said, ' de cinco pacicentes, con edades de 4 a 14

* Volores normales. Presién en el tronco de la ar-

teria pulmonar: hasta 3,3 kPa (25 mmHg). Presion en
cufia: hasta 1,86 kPa (14 mmHg).
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afios; la de Kalke,3 una de las series mas grandes,
de 57 casos, cuya edad fue de 4 a 55 afios; y la de
Frye,1* cuya serie de 20 pacientes comprendio eda-
des entre 7 meses y 58 afios.

La sintomatologia mas frecuente, especialmente
cuando la malformacidn se asocia a enfermedad
arterial pulmonar o a bipertensién arterial pul-
monar grave, consiste en cianosis, disnea de esfuer-
0, dolor toracico, crisis de taquicardia paroxistica
supraventricular, sincope, somnolencia, infecciones
respiratorias frecuentes e insuficiencia cardiaca de-
recha, Cuando la presién arterial no estd impor-
tantemente elevada, la mayor parte de los casos
cursa con pocos o €on ningun sintoma -4

La exploracién fisica puede revelar los siguien-
te datos: levantamiento paraesiernal derecho, so-
plo sistlico de expulsion en los focos de Ja base,
especialmente el foco pulmonar; desdoblamiento
fijo del segundo ruido, reforzamiento del segundo
ruido en el foco pulmonar, soplos sistolicos tri-
cuspideos y en algunos casos, retumbo tricuspi-
deof-1¢ Los estudios radiolégicos suelem mostrar
ligera o moderada cardiomegalia, aumento de la
trama vascular pulmonar, crecimiento de las cavi-
dades derechas, dilatacion de la arteria pulmonar
en casos con hipertensién arterial pulmonar im-
portante; en algunas ocasiones se puede identificar
la vena anémala. El estudio electrocardiografico se
caracteriza por desviacién del eje de QRS a la de-
recha, crecimiento ventricular derecho, bloqueo in-
completo de la rama derecha del haz de His, blo-
queo auriculoventricular de primer grado, marca-
paso auricular ectépico y bloqueo auriculo-ventri-
cular de segundo grado.® 4

El drenaje venose pulmonar anomalo parcial se
asocia casi siempre con defecto del tabique inter-
auricular 81218 §4lo rara vez se le encuentra con
el tabique interauricular intacto. El diagndstico
de certeza sdlo puede hacerse mediante cateteris-
mo cardiaco. Son clave para el diagndstico el au-
mento de la saturacién de oxigeno a nivel de la
vena cava superior, la demostracién de la vena
andmala por el angiograma pulmonar en fase de
retorno y la imposibilidad para pasar el catéter a
la aurfcula izquierda al través del tabique inter-
auricular, asi como presiones de enclavamiento
pulmonar diferentes, elevadas en el pulmén con
drenaje normal.®10.14

Tradicionalmente, esta lesién se ha considerado
como de curso benigno, con poca propensién a
desarrollar hipertension arterial pulmonar impor-
tante. $in embargo este caso y recientes informes
han demostrado la posibilidad de auwmento impor-
tante de la presién en la arteria pulmonar e in-
cluso de enfermedad vascular pulmonar obstruc-
tiva.2®14

Los casos de drenaje venoso pulmonar anémalo
parcial, no complicados con excesivo aumento de
la resistencia vascular pulmonar o enfermedad vas-
cular pulmonar obstructiva, deben ser sometidos &
cirugia correctiva.®'?¥ Los resultados de la inter-
vencién son, por lo general, excelentes a largc
plazo.18-17
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El interds que reviste este caso consiste en la su-
pervivencia, de por si poco usual en un paciente
con esta malformacion, hasta los 70 afios de
edad; asi como en el desarrollo de grave hiper-
tensién arterial pulmonar, casi seguramente con
enfermedad vascular pulmonar obstructiva. Por
sus peculiares caracteristicas, este caso e€s Unico en
la literatura, hasta el momento actual.
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