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Fig. 1.

Atresia bilateral de venas pulmonares

La atresia congénita de las venas pulmonares es una
anomalia rara no asociada a otras cardiopatias. Su pro-
néstico es malo y los pacientes fallecen por hiperten-
sién pulmonar, hemoptisis recurrente, edema pulmo-
nar o insuficiencia cardiaca congestiva.

Presentamos un paciente varén de 5 afios de edad
ingresado en el hospital por sufrir astenia, anorexia,
vomitos hemoptoicos y tos severa. Se observaba dis-
trofia marcada con un peso inferior al percentil 3, pali-
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dez de piel y mucosas y nistagmo bilateral. En la ex-
ploracién cardiovascular no se escuchaban soplos y el
segundo ruido era fuerte. Respecto a los datos del eco-
cardiograma, en la proyeccion con 4 cdmaras no se vi-
sualizaban las conexiones de las venas pulmonares iz-
quierdas y de la vena lobar superior derecha con la
auricula izquierda, y en la proyeccién eje corto se
apreci6 que los grandes vasos estaban en relacién nor-
mal, con el didmetro de la arteria pulmonar mayor que
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el didmetro de la aorta ascendente, las ramas pulmonar
derecha y lobar inferior dilatadas y con una rama pul-
monar izquierda hipoplasica. En los dias posteriores se
realizé un estudio hemodindmico, en el que se com-
probd que existia una hipertension pulmonar modera-
da (presiéon media de 29 mmHg). La presién pulmonar
enclavada en la arteria izquierda era de 16 mmHg y en
el 16bulo superior derecho de 26 mmHg. La arteriogra-
fia pulmonar revelaba una hipoplasia de las arterias
pulmonar izquierda y lobar superior derecha (fig. 1A),
con ausencia de conexion de las venas pulmonares iz-
quierdas y de la vena lobar superior derecha con la au-
ricula izquierda (fig. 1B). La arteria pulmonar lobar
inferior derecha estaba dilatada. El paciente fue read-
mitido 9 veces durante el afio siguiente, falleciendo en
el dltimo ingreso en insuficiencia cardiaca congestiva
sin respuesta al tratamiento. El diagndstico se confir-
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mo en el estudio anatomopatoldgico. La vena lobar in-
ferior derecha estaba dilatada. No existian orificios de
conexion entre las venas pulmonares izquierda (fig. 2;
AVPI: flecha orificio orejuela izquierda) y vena lobar
superior derecha con la auricula izquierda (fig. 2;
AVPLD).

La atresia congénita de las venas pulmonares estd
causada por un defecto en la incorporacién de la vena
pulmonar comun a la auricula izquierda. En algunos
casos la atresia estd limitada a la zona de la conexién o
a un segmento corto. Si la afectada es una vena lobar,
la lobectomia podria ser resolutiva. Se han publicado
30 casos, ninguno con atresia bilateral.
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