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INTRODUCCION

Definicion: defecto del desarrollo embrionario, que agrupa a un conjunto de alteraciones donde no existe
conexion entre el seno venoso pulmonar con la Al:

— Todas o algunas de las VP conectadas al AD.

Generalmente se asocia CIA - permite retorno de sangre.
Hasta 48% casos puede existir obstruccion al flujo venoso pulmonar.

Numero de VP afectadas:
— Denaje venoso pulmonar anémalo total (DVPAT)

— Drenaje venosos pulmonar anémalo parcial (DVPAP)—> + frec VP der

A Normal
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INTRODUCCION: Embriologia

Plexo esplactino va a formar la red vascular pulmonar
— Inicialmente drena venas cardinales D2 e Izg, y umbilico-vitelinas

La vena pulmonar primitiva comun se origina en la cara posterior Al y se une
con el sistema de drenaje pulmonar —> obliteran las conexiones previas

Con la progresion tabicacion de las auriculas = VPPC se diferencia en 4 VP
Falla conexion VPPC - persistencia drenaje venoso anémalo sistémico

Anomalia formacion septum primum o en el seno venoso = drenaje venoso
directo AD. |

40 [ ‘ays Torm
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CLASIFICACION DVPAT: Darling y Craig

1. Supracardiaca (45-50%)

- Drena CVSy es rara la obstruccion
2. Cardiaca (15-20%)

- Drena al seno coronario, dilatado

Confluent ven

- Rara obstrucion e
3. Infracardiaca (15-20%)

- Drenan + fecuente en vena porta
- Vena vertical larga y tortuosa

- Obstruccion es frecuente

4. Mixto (5-10%) B Supracardiac @ e D Infracardiac
- Combinacion de las anteriores

- 1/3 presentan obstrucciones

Portal vein

.
* Confluent vein

45-50% 15-20% 15-20%
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CLASIFICACION DVPAP

L. Linv S

1. TIPO 1 (DVPAP con CIA) = 80-90% casos

- VP der drenan a VCS, rara obstrucion

- 90% CIA tipo seno venoso

2. TIPO 2 (Sd de la Cimitarra)

- VP der drenan VCI ( colector curvo), sin CIA

- Asoc Hipoplasia pulmonar derecha y en un 25% casos a otras MF |
3.TIPO 3 (DVPAP asoc CC)

- VP izq conectan a la VCS por v. Innominada

- Frec CIA ostium secundum

- Asoc frecuente con Sd heterotaxia, Sd Turner y Noonan
3. TIPO 4 (DVPAP sin CIA)= + raro

- VP izq suelen drenar seno coronario

RPV
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FISIOPATOLOGIA E HISTORIA NATURAL

Sobrecarga
ADyV

Congestion
sistemica y
pulmonar

HTP >[ T HIPERTROFIA VD ]

DVPA suelen ser bien toleradas intrauterino
Cardiopatia estable

Signos por T flujo pulmonar al final del emb

Sintomas pueden aparecen las primeras horas de vida y
segun el grado de obstruccién > severidad sintomas.

Sin obstruccién venosa =2 CIA amplia

Congestion venosa pulmonar + vasocontriccion art
pulmonar =2 {flujo y cianosis
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EPIDEMIOLOGIA

(a) Study
* Prevalencia 7,1/100.000 RNV
 Suponen 2% de las CC en RNV - Prenatal 0,17% e
* Rara asociacién con cromosomopatias e
Tongsong (2016)26 0.500
iy

Case reports (1996-2014) 0.400

* 1/3 casos se asocian a CC mayor
— 4+ comun Sd hererotaxia (90% presentan DVPA) - S
— DVPAT = 92% CIA, 22% DAP y 6% TGA o

Allan (2001)% 0.250
Ganesan (2014)20 0.083
Laux (2013)2! 0.045
 18% DVPAT presentan anomalias extracardiacas o
Seale (2012)zj 0.143

— microcefalia, HDC, displasia renal Voo s

Case reports (1996-2014) 0.200

- SindromeSZ VACTERL, Noonan, Barden— BIEdl, etc Current study 0.231

Random 0.185

Statistics for each study

Lower
limit
0.006
0.027
0.014
0.200
0.027
0.072
0.200
0.059
0.004
0.100
0.039
0.181

Statistics for each study

Lower
limit
0.034
0.005
0.003
0.027
0.005
0.020
0.010
0.072
0.027
0.076
0.105
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Upper
limit
0.674
0.691
0.467
0.900
0.691
0.673
0.800
0.941
0.539
0.800
0.451
0.413

Upper
limit
0.762
0.622
0.448
0.691
0.622
0.581
0.806
0.673
0.691
0.522
0.306

0.140
0.215
0.037
0.657
0.215
0.273
1.000
1.000
0.064
0.657
0.027
0.002

0.341
0.105
0.035
0.215
0.105
0.097
0.299
0.273
0.215
0.067
0.0001

Total

0/4
1/5
1/10
3/5
1/5
2/7
4/8
12
0/7
2/5
2/13

Total

1/4
0/5
0/10
/5
0/5
17
0/2
2/7
1/5
3/13

Event rate and 95% CI

Event rate and 95% CI

—

0 0.5 1.0

1.0

Weight (random)
Relative
weight

3.93
6.99
7.87
10.49
6.99
12.49
17.48
4.37
4.10
10.49
14.79

Weight (random)

Relative
weight
8.57
5.24
545
9.14
5.24
9.79
4.76
16.32
9.14
26.36
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DIAGNOSTICO PRENATAL

 Dg prenatal DVPAT o Parcial >2 VP = Programar parto centro terciario
— Evita descompensacion HD y planificacion reparacion Qx

* TD prenatal persiste siendo subdptima a pesar recomendaciones guia
ISUOG cribado cardiaco.

— DVPAP aislado frecuentemente no es dg
* Deteccion prenatal se basa en signos ecograficos indirectos y directos
* Doppler Color y Pulsado es esencial para evaluacion

— TD de subtipos DVPAT en 2D 2>84%
— TD de subtipos DVPAT en 3D STIC 2100%
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1. Desproporcion camaras cardiacas predominio Derecho = VD>VI en 59%
— Al 2 + pequefia y pared posterior lisa
— DVPAT con CIA amplia N

— Drenaje infracardiaco — [iNO SE OBSERVA! ]
— Obstruccion venosa pulmonar

2. Abombamiento SIA hacia Al = 32 trimestre
3. Diametro Tronco pulmonar > raiz aorta

4. Seno coronario dilatado ( tipo cardiaco) 2 Simula CIA
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DG PRENATAL: Signos directos

1. No visualizacion de las VP drenando a la Al

~Confluent |/ |
vein

2. Visualizacion de la confluencia venosa o

- Espacio posterior Al “signo doble balon”

3. Visualizacion vena vertical
— Trayecto puede conducir al dg de subtipos

— Mejor evaluacion con Doppler color

SIGNO DE OBSTRUCCION - PERDIDA PULSATILIDAD
—> FLUJO TURBULENTO AL D.COLOR
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DG PRENATAL: DVPAT Supracardiaco

e A4C: confluencia detras Al

* 3VT:

— 42 vaso (vv) =2 similar VCSI persistente
— VCS dilatada (x hiperflujo)

* Vena braquicefalica izquierda dilatada

Confluent vein

SVC-

Confluent
vein
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DG PRENATAL: DVPAT Cardiaco

Confluent vein

* Confluencia venosa

e Seno coronario dilatado (ausencia VCSI persistente)

* Vena acigo dilatada

* Drenaje directo AD
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DG PRENATAL: DVPAT Tipo Infracardiaco

Puede visualizarse confluencia venosa

Portal vein

“signo 3 vasos” abdominal

D Infracardiac

> caso drenaje venoso obstruido (signos obstruccion)

Dg habitualmente asociado Isomerismo derecho
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DG PRENATAL: DVPAP

 Muy dificil detectar prenatalmente por:
— Dificultad observar 4 VP

— Ausencia signos indirectos

 SINDOME DE CIMITARRA

— Dextroposicion = Pulmdn der hipoplasico

— Secuestro pulmonar =2 flujo art sistémico

— Hipoplasia art. pulmonar derecha

Small

right lung

A
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DG PRENATAL: Dg diferencial

Asimetria discreta cavidades con predominio derecho

« Coartacion Ao y CIA aislada

= VCSI persistente

- Vista de 4 vasos en DVPAT supracardiaco = color mostrara flujo de caudal a craneal
- SC dilatado en DVPAT intracardiaco

VCI interrumpida con continuacion a vena acigos

 Vena acigo dilatada posterior a la Al que puede confundirse con VV
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ASESORIA'Y MANEJO PRENATAL

* No se recomienda estudio cromosémico/genético cuando aparece de forma aislada
— Evaluacion anatomica detallada sobretodo contexto de isomerismo

» Cardiopatia estable = control con ECO cardio cada 4-6 semanas: Evaluar factores prondsticos
— Tipo (total o parcial) y conexién vascular
— Presencia obstruccion
— Vol shunt intracardiaco de derecha a izquierda

* Peor prondstico> DVPAT tipo Il por alta asociacion a obstruccién venosa pulmonar
— Urgencia vital al nacimiento = dg y manejo gx precoz tiene excelentes resultados

 DVPT —>Parto en centro terciario para asistencia adecuada del RN
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MANEJO POSTNATAL

* Manejo inmediato segun situacion HD = depende FP y < medida de la presencia de anomalias asociadas.
* ECO cardio—=> confirmar o complementar los hallazgos prenatales

* DVPAT con obstruccion—> urgencia vital
— Uso de PGE1 tiene poco utilidad a diferencia de otras CC ciandticas
— Tto quirdrgico de urgencias (Atrioseptostomia si FO restrictivo) o correccidon anatémica
— Sobrevida con manejo adecuado 80- 95%

* DVPAT sin obstruccion 2 medidas de soporte HD
— Tto quirurgico electivo dentro 2 meses

DVPAP - suele ser asintomatica = Arritmias o IC derecha.
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CONCLUSION

« DVPA es una de las CC mas dificiles de detectar en la vida prenatal

— Sospecha = evaluaciones seriadas para confirmar el dg y precisar anatomia.

 DVPAT con obstruccion es una condicion de riesgo vital en el periodo neonatal, por lo que su
deteccion prenatal permitia planificar y mejorar el manejo neonatal.

— Se debe enfatizar la evaluacion de al menos 2VP en cribado cardiaco

— Sv con Dg precoz y manejo adecuado es alta.

* Frente a la sospecha se debe derivar a ECO cardio fetal con el fin de confirmar el diagnodstico y
evaluar los factores prondsticos.
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